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Malformaciones ano - rectales

Dres. Editta Falco de Torres

Se analizan 40 observaciones de malforma-
ciones ano -rectales tratadas en el Hospital Pe-
reira Rossell. De su estudio surge la necesidad
de un diagnoéstico precoz, de evaluar el tipo
de malformacion y de despistar las malforma-
ciones asociadas. Se hace énfasis en la impor-
tancia de los factores que determinan la con-
tinencia y en la necesidad de un plan terapéu-
tico que respete la hamaca puborectal.

Palabras clave (Key words, Most clés) MEDLARS:
Rectal Diseases / KEtiology / Anus Diseases.

Las Malformaciones Ano - Rectales (M.A.R.)
representan la patologia digestiva ccngénita mas
frecuente, estimandose su incidencia en esta-
disticas mundiales en 1/1.500 a 1/5.000 na-
cimientos. Comprenden muy diversas situacio-
nes anatomicas cada una de las cuales implica
un pronéstico y un tratamiento diferentes.

Las M.A.R. deben ser estudiadas en un do-
ble aspecto:

—Ubicacién de la malformacion, de lo que
va a depender el tratamiento. Implica el pro-
noéstice funcional.

—Busqueda sistematica y tratamiento precoz
de las malformacicnes asociadas, cuya frecuen-
cia y gravedad determinan en un alto porcen-
taje el prondstico vital.

Ambos parametros requieren un minucioso
examen clinico y el empleo de técnicas radio-
légicas adecuadas.

MATERIAL Y METODOS

Se estudiaron las M.A.R. ingresadas al
Servicio de Cirugia del Hospital Pereira Ros-
sell en un pericdo de 20 afnos, comprendidec
entre el 1/1/58 al 1/1/78. Representa un total
de 40 observaciones, nimero bajo respecto al
promedio esperado, lo que se debe a que el
Hospital Pereira ‘Ross€ll no canaliza la tota-
lidad de los ingresos pcr patologia congénita
del recién nacidc, y a que un numero no des-
preciable de pacientes no fueron internados
(ano perineal en la nina).

Presentado en la Sociedad de Cirugia del Uruguay,
el 16 de junio de 1978.

Asistente y Profesor Agregado de Cirugia Infantil.

Direccion: Gustavo Gallinal 1780, Montevideo (Dra.
E. Falco de Torres).

y  Oscar Chavarria

Servicio de Emergencia Quirurgica del Hos-
pital Pereira Rossell (Dr. Folco Rosa).

RESULTADOS

Sexo: 28 observaciones corresponden al sexo
masculino, 10 a ninas, presentando los otros
des pacientes indiferenciacion sexual.

El sexo debe ser determinado por examen
cromatinicc. y complementado por el estudio
del cariotipc cromosémico en todos los casos de
ambigliedad sexual, o evidencia de malforma-
ciones genitales que puedan corresponder a un
seudohermafroditismo masculino. La determi-
naciéon del carictipo es deseable para despis-
tar la existencia de un aberrado mosaico crc-
mosomico, sobre todo en las malformaciones
asociadas.

Edad: La edad al ingreso guarda estrecha
relacion con la oportunidad del diagnostico. El
40 % de los pacientes ingresé dentro de las
primeras 24 horas. El restc ccrresponde a diag-
nosticos que se efectuaron entre 48 horas y
tres meses. Tres ingresos tardios correspon-
dian a anos ectépicos, dos a fcrmas tipc 1V y
uno a un caso tipo III. No es pues, infrecuente
que la malformacién pase inadvertida, a pesar
de que el parto se haya producido en medio
hospitalario, siendo la madre quien nota la au-
sencia de deposiciones. En el Hospital de Ni-
ncs de Buencs Aires, el 47 % de los ingresos
se difiere por la misma razén por mas de
48 horas (21).

Procedencia: Mas del 60 % de lo ninos pro-
cede del Interior.

El examen fisico en el momen o del ingreso
senala :

Peso: El 30 % de los pacientes pesaba me-
nos de res kilos, la mitad de flos cuales nc
llegaba a 2,500. El peso minimo registrado co-
rresponde a 1,600 en dos ninos. Un lactante,
portador de una estenosis rectosigmoidea in-
greso a los tres meses ccn un peso de tres kilos
(distrofia grave).

El 35 % de los ninos nc estaba en condicio-
nes 6ptimas al ingresar: 2 pacientes (5 %) pre-
sentaban ictericia importante y progresiva. 5 pa-
cientes (12,5 % ) presentaba elementos de oclu-
sién intestinal evolucionada (voémitos bilioscs,
gran distencién abdominal, descompensacion
metabdlica). El diagndstice se habia hecho en-
tre 36 y 96 horas. Una nina ingresa con un
neumoperitoneo, por perforacién de sigmoide.
En otro de lcs pacientes se encontré una lesion
preperforativa, también a nivel del sigmoide.

El resto presenta un sindrome funcional res-
piratorio importante, cuya eticlogia correspon-
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de en dos prematuros a una enfermedad de la
mebrana hilina. Cuatro nifios (10 % ), posible-
mente fueran portadcres de una cardiopatia
congénita, ya que asociaban a elementos cli-
nicos sugestivos (soplo sistoélico, arritmia), al-
teraciones radiclogicas y electrocardiograficas.

El examen del periné no reveld la presencia
de ano ni de orificio fistuloso en el 50 % de
los pacientes. Insistimcs en un hecho cono-
cido, la necesidad de efectuar un meticulcso
examen del periné, buscando la existencia de
los a veces puntiformes orificios fistulcsos.

Se describe la presercia de siete fistulas
escrotales (17,5 %), de 3 {fistulas wvaginales
(7,5 %) y dos anos en la horquilla (5 % ). El
ano estaba permeable en tres observaciones qu=
ccrrespondian a formas tipo IV y I de Gross,
describiéndose ademéas una estenosis anal y de
un anc cubierto.

Existia evidencia clinica ostensible de fistula
urinaria en 7 pacientes. En dos observaciones
la' fistula urinaria- pasé desapercibida en el
preoperatorio de dos pacientes que fueron ope-
rados por via perineal.

Malformaciones Externas

El 25 % de los ninos presentaban malforma-
ciones externas evidentes. En el 20 % de estcs
pacientes se asociaba méas de una malforma-
cién. Solo tres nincs eran portadores de una
M.A.R. baja. Se presentan dos sindromes de
Vater, uno de ellos incompleto y un sindrome
de regresién caudal de Duhamel, que no lle-
gaba a la disposicion sirenoide. En este grupo
se incluye a la atresia del esofago, a pesar de
no ser en realidad una malfcrmacion externa.

Clasificacion de la Malformacion

A pesar de la descripcion operatcria y de los
estudios radiolégicos efectuados, no es posible
ubicar estas observaciones mas que con criterio
aproximativo dentrc de la Clasificacién Inter-
nacional. Las dificultades para evaluar la al-
tura de la M. A .R. se refieren con claridad en
des oportunidades en que el cirujano debe
abordar secundariamente por via abdominal un
paciente que considerd reparable por via peri-
neal. Inversamente, en otra observacion se re-
concece la existencia de una forma baja en un
paciente que se opero por via abdominoperineal.
Dos pacientes, intervenidos por esta via presen-
taban fistula escrotal. De acuerdo a la Clasi-
ficacion de Ladd y Gross estas cbservaciones
se distribuyen de la siguiente manera:

1 observacion correspcnde al tipo I, 2 al
tipo II, 35 al tipo III y 2 al tipo IV.

La importancia de determinar la altura y
tipificar la M.A.R. estd dada por ser éstos
los factores que van a decidir el tratamiento.
Un procedimiente inadecuado puede comprome-
ter de una manera definitiva el porvenir fun-
cional del nino.

Evaluacion de otras Malformaciones

Pocas situacicnes imponen la busqueda de
malformaciones asociadas como la que se da
ante una M.A.R. Es obligatoria a nivel de:

Sector genitourinario: se excluye la presen-
cia de una fistula al sector urinario o genital,
pcr formar parte éstas de la misma M.A.R.

En el sector urinario las malformaciones van
del 50 % al 80 % en las fcrmas altas, y del
20 % en las bajas.

Estan representadas por:

Alteraciones Funcionales: reflujo vesicoure-
teral (4), determinante de infeccion urinaria y
atrofia renal si no es despistado a tiempo.

Alteraciones Anatéomicas: que pueden ser tan
graves como la agenesia renal uni o bilateral,
la hidronefrosis, la ectcpia renal.

Las alteraciones del arbol urinario se bus-
caron sistematicamente sélc en el .7,5 % de
los pacientes. En todos ellos se hallaron ele-
mentos patoldgicos: agenesia renal, ectopia
renal cruzada, hidronefrosis. En dos opcrtuni-
dades la necropsia puso de manifiesto la exis-
tencia de patologia significativa (atresia de
uretra, agenesia renal, hidronefrosis) otra vez,
la existencia de una megavejiga asociada a fis-
tula del uraco, fue un hallazgo operatorio:

El aparato genital femenino debe ser explc-
rado mediante técnicas radioldgicas especificas,
ya que es frecuente la existencia de malforma-
ciones ccmo la megavagina, hidrometrocolpos,
utero biccrne, etc. Estas malformaciones fue-
ron hallazgos intraoperatorios o necropsicos en
tres oportunidades, pero no se efectudé estudio
sistematico en ningan caso.

Sector cardiovascular: el sector cardiovascu-
lar estd ccmprometido en el 10 % de los pa-
cientes portadores de M.A.R. altas (1). El
examen clinico debe incluir, de manera siste-
matica, el registro de pulso en los cuatro miem-
bros, la exploracién del area cardiaca y ‘la rea-
lizacion de una placa de torax y E.C.G.

Esta evaluacién se llevé a cabo de manera
parcial, sélo en el 5 % de los pacientes, nc ha-
biéndose efectuado ningun diagndstico nosolé-
gico.

Interesa ademaés, diferenciar las manifesta-
ciones clinicas y el tratamiento de las dos com-
plicaciones méas frecuentes de las cardiopatias
congénitas: la crisis de insuficiencia cardiaca
y la crisis hipoxémica.

Raquis: no debe omitirse el estudio de la
regién lumbosacra, ya que las alteracicnes lum-
bares, relativamente frecuentes, consistentes en
la disminucion de los espacios intervertebrales,
pueden determinar en el futurc, un bloqueo
vertebral. Mas frecuentes las anomalias sacras
(agenesia del sacro, hemivértebras) implican
un déficit en la inervacion pelviana, con el
consiguiente prcnostico sobre el vaciado vesi-
cal (vejiga neurdégena). No hay constancia de
que estas malformacicnes se hayan evaluado en
ninguno de los casos.
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La asociacion de M.A.R. con megacolon
aganglionar descripta por Kissewetter, no se
ha senalado en esta serie.

EVOLUCION - TRATAMIENTO

Sobrevive el 30 % de los pacientes, de los
cuales:

—el 5 %
rado.
—el 125 %

pura.
—el 12,5 % fue operado por via abdomi-
noperineal, uno de ellos en dos tiempos.

(anc en la horquilla) no fue ope-

fue operado por via perineal

La evolucién de estos pacientes no se pudo
efectuar en su tctalidad.

Reingres6 un varén, sometido a perineoplas-
tia, ccn incontinencia para gases y materias.
Otro nino requirié repetidas dilataciones por
estenosis. Una nina aun esta dentro del primer
ano. Los demas pacientes no fueron ubicados.

Dentro del grupo de pacientes fallecidos se
encuentra:

—17,5 % que no fue cperado. Comprende dos
prematuros ccn distress respiratorio, uno
de ellos portador de una atresia del esé-
fago, y una nina que fallecié en el Ser-
vicio de Cardiologia.

El 63,5 % corresponde a pacientes que fue-
ron cperados:

—en el 25 % de los casos (8 pacientes) se
efectué solo cclostomia.

—en el 5 % de los casos (dos ninos) se efec-
tué una perineoplastia.

—en el 33,5 % se llevé a cabo un descenso
abdominoperineal.

La causa de muerte so6lo se pudo determinar
por estudio necrépsicc. en dos pacientes (8 % ).
En ambos casos se encontré grave comprcmiso
del sistema urinario, asociado en un caso a la
desvitalizacion del asa descendida. La causa
de la muerte permanece ignorada asi en mas
del 90 % de los pacientes.

DISCUSION

De lo expuesto surgen dos directivas:

—Necesidad de un diagnédstico precoz.

—necesidad de una evaluacion integral del
paciente, entendiendo pcr tal la correcta
ubicacion de la malformacién y la bus-
queda y tratamiento de las malfcrmacio-
nes asociadas.

La ubicacion de la M.A.R. debe ser hecha
de acuerdo a 'la Clasificacion Internacional, de
Australia (Melbourne, 1970) (7) elaborada con
el objeto de protocolizar a nivel mundial, los
tipos conocidcs de M.A.R. Esta clasificacion
tiene el mérito de -considerar las relaciones de
cada tipc de Malformacion, con los elementos
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anatémicos que determinan la Continencia.
Hasta ese momento, existian por lo menos
ocho clasificacicnes siendo la mas popular ia
de Ladd y Gross. Esta tiene el inconveniente
de asimilar en un solo tipo el III el 85 % de
las M.A.R., sin jerarquizar el problema de la
altura. Por otra parte, el tipo II es tan infre-
cuente, que muchos autores, entre ellos Denniss-
Brcwn 'le consideran inexistente. De acuerdo
a Bill y Johnson se trataria de la banda me-
dia congénita. Respecto al tipo I, Bill y John-
scn (5) también consideran que en el momen-
to de hacerse la clasificacion —1934— no se
conocia bien la enfermedad de Hirschprung.

La Clasificacion de Australia tiene en cuen-
ta situaciones anatémicas sin entrar en apre-
ciaciones embriolégicas aun pcco claras. Se
distinguen asi tres variedades:

Malformaciones Altas: Comprenden la Age-
nesia Anorectal y 1la Atresia Anorectal. En la
primera hay un mal desarrollo primaric del in-
testino terminal afectando la formacién del rec-
to y del ano, asociado o no a una formacion
incompleta del septo urorectal. El intestino pue-
de asi fistulizar al sistema urinaric o genital.
En la atresia rectal, el ano se ha formado nor-=
malmente y la lesion representa una porcion
atrésica del recto, posiblemente secundaria a
un accidente vascular. En las formas altas, el
cabo distal se encuentra por encima del eleva-
dor del ano, el cual adhiere a 1a cara poste-
rior de la uretra.

Las Malformaciones Intermedias:
terizan por la formacion del recto. El1 mal
desarrollo afecta sélo al canal anal. EIl recto
termina ciego o fistuliza en uretra, vagina o
vestibulo. La estenosis ano -rectal represen-
tard un grado menor de lesién vascular que la
atresia del rectc. El cabo distal del intestino
se encuentra a nivel del elevador, en intima
ccnexiéon de sus fibras.

Las Malformaciones Bajas: Obedecen a muy
diversos procesos embriolégicos. Estan repre-
sentadas por las variedades: ano cubierto, fis-
tula ano - cutanea, fistula ano -vulvar, este-
nosis anal. Se caracterizan pcrque el cabo in-
testinal ha atravesadc el elevador en su tra-
yecto hacia el periné.

Se carac-

Evaluacion de los resultados obtenidos

Dado lo reducido de esta casuistica, no es
posible sacar conclusiones respecto a los resul-
tados obtenidcs con las técnicas empleadas.

En nuestro medio se viene desarrollando el
descenso abdominoperineal en un tiempo como
de eleccion desde 1960 (16, 27).

En otros medios, desde hace mas de 15 ancs
se han venido desarrollando otras directivas te-
rapéuticas en base al mal resultadc obtenido
con el uso de la via abdominoperineal en las
formas altas e intermedias. No es dificil com-
prender el mal resultado funcional, si se re-
cuerda el importante déficit ccngénito de estos
pacientes en lo que respecta a los factores de-
terminantes de continencia:

En lo sensitivo (8, 10): Las formas altas e
intermedias carecen de receptores nerviosos es-
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pecificos, orientados en terminaciones encap-
suladas presentes en la region del canal anal,
sobre todc en la region de las valvulas. A ni-
vel del recto, existen también receptores sen-
sitivos a la distencion.

En la parte motora: Los estudios histologi-
cos y las disecciones 1llevadas a cabo por Ste-
phens (25) han demostrado la ausencia de es-
finter interno en las anomalias altas e inter-
medias.

En las formas bajas, Stephens tampoco des-
cribe esfinter internc, mientras que Scott y
Puri (22) lo encuentran en la mayoria de los
especimenes. El esfinter externo, cuando esta
presente, suele ser deficitario.

De esto surge que el unico elemento disponi-
ble para la continencia es el elevador del ano,
scbre todo su haz puborectal. Si se recuerda
la especial disposicion del elevadcr en las for-
mas altas e intermedias se comprendera la cau-
sa por la cual se han buscado técnicas mas
especificas en cuanto a la diseccién del haz
puborectal.

La evaluacién de los pacientes operados por
via abdominoperineal ha mostrado en un alto
porcentaje de lcs casos un mal resultadc fun-
cional. Esa evaluacion se ha efectuado no sélo
por la descripcion subjetiva del paciente, sino
por el desarrollo de métodos que permiten la
medida objetiva de los factores relacionados a
la continencia. Elles son:

Defecograma (19): Visualizacion del vacia-
do rectal bajo pantalla radioscéopica. Permite
individualizar la pérdida total del angulo ano -
rectal y del movimiento del piso pelviano en
aquellos casos en que la operacién no logrd
pasar el cabo intestinal por dentro de la ha-
maca pubcrectal.

La manometria intrarectal (2): Ccnsistente
en el registro de presién en el canal anal y
en el recto, pone de manifiesto la existencia de
graves disfunciones en pacientes sometidos a
operaciéon abdominoperineal en los que sola-
mente queda una resistencia mecanica relacio-
nada a la presion radial del ano y al largo
del canal anal. Ambos pueden ser aumentados
por una cuidadcsa pcsicion del colon a través
de la hamaca, primariamente, en la operacion,
o secundariamente, por plastia de ese musculo.

La electromiografia (17): Pone de manifies-
to la existencia de un reflejo recto - anal antes
de la operacion, reflejo que se pierde en casi
todos los casos, sea cual fuere la técnica em-
pleada.

Debido a los malcs resultadcs obtenidos con
el descenso abdominoperineal, y a la necesidad
de preservar el haz puborectal, han surgido
otras directivas, todas ellas basadas en la téc-
nica descripta por primera vez por Stephens
en 1953 y que consiste esencialmente en el
abordaje por debajo del sacrocéccix, del eleva-
dor. En el momento actual tcdcs los autores
consultados emplean este abordaje, combinado
0 no con la via abdominal. En el Hospital de
Ninos de Buenos Aires, se emplea la técnica
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de Kiessewetter desde
con ella.

Esta técnica emplea el abordaje sacro - abdc-
minc: - perineal, con la particularidad de rese-
car la mucosa endorectal y efectuar el cierre
de la fistula, por un procedimiento similar al
de Romuali - Soave. Este procedimiento se basa
en la presencia de receptores especificos a la
distension en la capa muscular del cabo distal
atrésico.

La incision del periné constituye otro puntc
importante. Debe evitarse toda reseccion de
piel, ya que existen prolcngaciones cutaneas
del elevador. La incisiéon recomendada por Ste-
phens es en Z o en N. Hiatt y Santulli acon-
sejan la incisién en cruz, con el objeto de lo-
grar una interposicién de piel y mucosa rectal.
Nixon y Callagahn han descriptc una técnica
con amplios colgajos de piel del periné que for-
marian un verdadero prcectodeo, transformando
la malformacién en un tipo IV. Los resulta-
dos parecen ser mejores en cuanto al evitar
una estenosis que de proveer una sensibilidad
especifica, ya que la piel del periné tiene ter-
minacicnes nerviosas libres, inespecificas, per-
triquiales.

1969, describiéndose

Oportunidad de la intervencion

Hay acuerdo unanime (1, 3, 9, 12, 21, 24) en
diferir el tratamiento definitivo de las formas
altas y de muchas de las intermedias hasta que
la pelvis haya crecido y el mismo elevador,
frecuentemente hipoplasico, haya maduradec. El
plan terapéutico comprende entonces: Colos-
tomia, en cabos separadcs. Se aconseja dife-
rir todo gesto quirurgico hasta las 24 horas, a
los efectcs de poder evaluar con propiedad la
altura de la M.A.R.

La colostomia a cabos separados se comple-
menta a posteriori ccn lavados por el cabo
distal con el doble objeto de mantener su tono
y de ejercer una funcion de limpieza.

La fistula urinaria, que no se cierra, impcne
la realizacién de una colostomia a izquierda
a los efectos de reducir el riesgo de una aci-
dosis hiperclorémica por reflujo y reabscrcion
de orina, tal como se ve en la ureterosigmoi-
dostomias (28).

La operaciéon definitiva, de acuerdc a ‘las pre-
misas ya mencionadas, se efectuaria en el se-
gundo semestre de vida.

El tratamiento de las formas intermedias es
discutido, si bien la mayor parte de los autc-
res lo asimilan al de las formas altas.

No queremos finalizar esta discusién sin men-
cionar el problema del nino en quien fracasé la
operaciéon primaria y los intentos de recons-
trucciéon. Nixcn y Puri, en un seguimiento de
hasta 20 anos pudo demostrar que muchos ma-
lcs resultados mejoraban espontaneamente al
llegar a la adolescencia, por 1o que recomienda
evitar la colostomia definitiva, hasta bien avan-
zada la adolescencia (16, 17 anos) recomenda-
cidn que no puede ser ignorada.
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RESUME

Malformations ano - rectales

On analyse 40 observations de malformations ano -
rectales traités a 1'Hopital ‘‘Pereira Rossell” de Mon-
tevideo. On signale le besoin d’un diagnostic précoce,
de faire une évaluation de ce type de malformations
et de lidentification des malformations associées. On
détache I'importance des facteurs qui produisent la con-
tinence et le besoin d’'un plan thérapeutique pour soig-
ner I’hamac puborectale.

SUMMARY
Ano - rectal malformations

The paper contains a review of 40 cases of ano-
rectal ‘malformations treated at the Pereira Rossell Hos-
pital. An analysis thereof indicates the need of early
detection, evaluation of type of malformation and iden-
tification of associated malformations. Stress in laid
on factors which determine continence and on the need
to establish therapy which respect the musculi pubo-
rectalis.
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