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Nuestra experiencia con el tratamiento de
malformaciones anorrectales en Uruguay:
analisis de 77 pacientes

Dres. L.E. Pérez Billi, J.L. Benedictti, G. Jones, V. Cetraro, E. Boglino, R. Tonelli, M. Carricart, J. Garcén, I. Pastorino.

Departamento de Cirugia Pediatrica de Malformaciones Congénitas, Departamento Médico Quirurgico,
Banco de Previsiéon Social, Montevideo, Uruguay

Se presenta una serie de 77 pacientes portadores de malformaciones anorrectales (MAR) ope-
Resumen . . o . . ) . .
rados por el mismo equipo quirurgico mediante abordaje sagital posterior (ASP) sequidos des-
de 1989 hasta 2003. El objetivo de este estudio es analizar los resultados obtenidos, en cuanto
a continencia y estrefiimiento en el sequimiento a largo plazo.
El total de pacientes estaba compuesto por 43 varones y 34 nifias, en una relacion de 1,2:1. El sequimiento pro-
medio fue de 6,8 afios, con un minimo de 7 meses a un maximo de 17 afios; 54 pacientes completaron el trata-
miento. De los varones 19 presentaban fistula al aparato urinario, 8 pacientes no tenian fistula. Cuatro pacien-
tes habian sido operados en otro centro y fueron referidos por incontinencia o estrefiimiento severo. En el caso
de las nifas, 20 tenian fistula recto vestibular (FV) y 10 fistula perineal (FP), una paciente presentaba una cloa-
ca. Cinco pacientes fallecieron por otras malformaciones complejas asociadas. En los varones el 85% de los por-
tadores de FP eran continentes, asi como el 71.4% de los portadores de fistula recto-bulbar (FRB). Aquellos con
estenosis y/o asa de balde lo eran en el 69.2% de los casos. Los nifios con atresia sin fistula (ASF) eran continen-
tes en el 100% de los casos, mientras que los operados previamente lograron continencia en el 66.6% de los ca-
sos. Las nifas lograron continencia en el 100% de los casos de las FR, mientras las portadoras de FRV alcanzaron
un 57% de continencia. El estrefiimiento fue mds frecuente en varones con malformaciones bajas; de los 7 ca-
sos, 3 debieron ser operados realizandose sigmoidectomia con buenos resultados en 2 de ellos; el tercero persis-
te con ensuciamiento ocasional. La mayoria respondid bien al tratamiento médico. El ASP nos permitié recono-
cer claramente la anatomia regional, asi como identificar las distintas formas de presentacion de este espectro
malformativo. Es claro, que aun no conocemos todos los mecanismos intervinientes en la continencia rectal, pe-
ro su tratamiento médico ha logrado buenos resultados. Consideramos esencial el sequimiento por el equipo
multidisciplinario en estrecha relacion con la familia y el paciente.

Palabras claves: Malformacion Anorrectal - Abordaje sagital posterior - Incontinencia - EstreAimiento

From 1899 to 2003, 77 patients with anorectal malformations (ARM) were operated on by the
same surgical team, by means of a posterior sagittal anorectoplasty (PSARP). The aim of this
report is to show our results in terms of long term constipation. Forty three patients were boys,
and thirty four were girls (rate 1,2:1). Mean follow up was 6,8 years (range 7 months to 17 years). Only 54
patients completed the treatment. Nineteen male patients had urinary fistulas, and 8 patients had no fistula.

Summary

Four patients had been operated on in other centers and referred to us due to severe constipation or inconti-
nence. Twenty female patients had vestibular fistulas, and ten had perineal fistulas. Only one patient had a cloa-
ca. Five patients died from other associated malformations. 85% of males with perineal fistulas, 74,1% of those
with rectobulbar fistulas, 69,2% of patients with rectal stenosis or bucket handle malformation and 100% of
patients without fistula had no incontinence. 100% of females with perineal fistulas are continent. Only 57% of
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patients with vestibular fistulas are continent. Constipation was more frequent in males with low malforma-
tions. Seven patients had severe constipation, three of whom underwent surgery (sigmoidectomy) achieving sat-
isfactory results in two of them. Most of patients with constipation were managed medically. The PSARP was an
appropriate approach in all cases. Although we still do not know much about the mechanisms that determine
whether a patient will be incontinent or not, we know that the medical management of these patients achieved
good results. We think that the multidisciplinary follow up is essential for the patients and their families.

Index words: Anorectal malformations - Posterior sagital anorectoplasty - Constipation - Incontinence

Apresenta-se uma série de 77 pacientes portadores de malformag6es anorretais (MAR) operadas
pela mesma equipe cirurgica mediante abordagem sagital posterior (ASP), sequidos desde de
1989 até 2003. O objetivo deste estudo é analisar os resultados obtidos, quanto a continéncia e
constipacdo no sequimento em longo prazo. O grupo de pacientes era composto por 43 homens e 34 mulheres,
uma relacdo de 1,2 : 1. O sequimento médio foi de 6,8 anos, com um minimo de 7 meses e um maximo de 17
anos; 54 pacientes completaram o tratamento. Dos meninos, 19 apresentavam fistula para o aparelho urindrio
e 8 ndo tinham fistula. Quatro pacientes haviam sido operados em outro centro e foram encaminhados por
incontinéncia ou constipacdo grave. No caso das meninas, 20 tinham fistula retovestibular (FV), 10 fistula per-

Resumo

ineal (FP) e uma apresentava cloaca. Cinco pacientes morreram por outras malformac6es complexas associadas.
Nos meninos, 85% dos portadores de FP eram continentes, assim como 71,4% dos portadores de fistula reto-
bulbar (FRB). Aqueles com estenose e/ou alca de balde eram continentes em 69,2% dos casos. Os meninos com
atresia sem fistula (ASF) eram continentes em 100% das vezes, enquanto que os operados previamente adquiri-
ram continéncia em 66,6% dos casos. As meninas com FV eram continentes em 100% dos casos, enquanto as
portadoras de FRV alcancaram continéncia em 57%. A constipacdo foi mais comum nos meninos com malfor-
macées baixas; dos 7 casos, 3 necessitaram ser operados realizando-se sigmoidectomia, com bons resultados em
2 deles; o terceiro persiste com “borramento” ocasional. A maioria respondeu bem ao tratamento médico. A
ASP nos permitiu reconhecer claramente a anatomia regional, assim como identificar as formas distintas de apre-
sentacdo deste espectro de malformacées. E claro, que ainda ndo conhecemos todos os mecanismos relaciona-
dos com a continéncia retal, porém seu tratamento médico tem alcancado bons resultados. Consideramos essen-
cial o acompanhamento pela equipe multidisciplinar, em estreita relagdo com a familia e o paciente.

Palavras-chave: Malformacdo Anorretal - Abordagem sagital posterior - Incontinéncia - Constipacdo

Este defecto se conoce desde
1835,
Amussat, fue el primero que

Introduccién anorrectales (MAR)3. Hadra en 1886, realizé el primer
la antigledad'. En abordaje abdomino-perineal®. En 1930, Wangensteen

y Rice, describen el invertograma a fin de medir la dis-

abrié el bolson rectal y lo suturé a la piel, pues ante- tancia entre el bolsén rectal y la piel como criterio pa-

riormentelas operaciones consistian solamente en in- ra determinar la altura de la malformaciéns. En 1948,

cisiones perineales, que llegaban al bolsén rectal . ..
P q g. ] S y Rhoads y colaboradores reactualizan el procedimien-
evacuaban el meconio, constituyéndose por cicatriza- . . .
. . . to abdomino-perineal en un solo acto operatorio®. En
cion secundaria un trayecto que abocaba a la piel’.

. L . 1953, Stephens destaca la importancia de preservar el
Seguramente, quienes sobrevivian a estos procedi-

mientos eran los que tenian malformaciones bajas,
mientras que los fracasos se producian en aquellos
pacientes portadores de “malformaciones altas”.
Chassaignat en 1856, fue el primero en realizar colos-
tomia para el tratamiento de las malformaciones

haz puborrectal en la continencia fecal’. En 1980, Pefia
y De Vries sugieren el abordaje sagital posterior em-
pleando un electroestimulador para identificar las es-
tructuras estriadas®. Este abordaje ha dado una nue-

va concepcién anatomofuncional de la region™.
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Se analizan 77 pacientes por-
tadores de MAR, en el perio-
do comprendido entre 1989
a 2003. Todos los pacientes fueron resueltos y segui-
dos por el mismo equipo quirurgico.

El sequimiento se efectué en consultorio externo, y
se mantuvo por un promedio de 6,8 aios, con un mi-
nimo de 7 meses y un maximo de 17 afos.

En cuanto al sexo 43 son varones y 34 son nifias, en
una relacion de 1,2:1.

Material y método

De nuestra casuistica, 54 pacientes han completa-
do el tratamiento. Restan 23 pacientes con trata-
miento incompleto.

En los varones se consideran 2 casos de fistula rec-
to vesical, 3 pacientes con fistula recto prostatica, 14
casos de fistula recto bulbar, 4 pacientes con agenesia
anorrectal sin fistula, 12 casos entre fistula perineal y
asa de balde, 4 casos de estenosis anal y 3 casos de in-
continencia por cirugias previas con otros equipos y 1
caso de estrefiimiento también con cirugia previa.

En las nifias hubo 1 caso de cloaca (C), 20 casos de
fistula recto vestibular (FRV), 10 casos de fistula peri-
neal (FP), 1 caso previamente operado por otro equi-
po quirdrgico y que actualmente se encuentra en tra-
tamiento por incontinencia.

Los pacientes fueron estudiados mediante radio-
grafia simple de pelvis, frente y perfil con calculo de
indice sacro, examen de orina en busqueda de meco-
nio, invertograma, ultrasonografia del aparato urina-
rio y cardiaca y colograma distal. En algunos casos se
efectudé resonancia nuclear magnética, endoscopia
genital y uroldgica, cistourografia miccional y urogra-
fia de excrecién, cistouretrograma retrégrado o to-
mografia axial computada. En los pacientes previa-
mente intervenidos se llevé a cabo electroestimula-
cién esfinteriana.

Como técnica quirurgica uitilizamos el abordaje sa-
gital posterior restringido, (mini-Pefa) o abordaje pe-
rineal, lo empleamos en las malformaciones bajas,
que son aquellas que no requieren colostomia, y en
las fistulas recto-vestibulares que si requieren colosto-
mia previa. En todos los demds casos, empleamos la
anorrectoplastia sagital posterior (ARPSP).

Con respecto a la colostomia, preferimos la sigmoi-
dostomia alta a cabos separados, mediante abordaje
de Mc Burney a izquierda que nos asegura una co-
rrecta detransitacion intestinal y a su vez nos permite

emplear las bolsas de colostomia independizando
ambos cabos. Evacuamos completamente el meconio
del cabo distal en el momento de esta cirugia, a fin
de evitar la formacion de fecalomas que pudieran in-
cidir en la cirugia correctora.

Asimismo, se instruye a los padres en el lavado pe-
riddico del cabo distal para mantenerlo limpio hasta
la cirugia reparadora.

En casos de anoplastia si el paciente es menor del
ano, la preparacion es en base a enemas; si es mayor
del afio se efectua la irrigacién digestiva por lavado
anterégrado®.

Desde el momento que nos conectamos con el pa-
ciente, el psicoterapeuta del equipo disefia la estrate-
gia de preparacidén psicoprofilactica del paciente y
del grupo familiar, que se desarrolla en entrevistas
donde se le expone conjuntamente con los cirujanos,
las distintas instancias del tratamiento, asi como me-
diante entrevistas individuales®" 32,

En el postoperatorio seguimos un plan de dilata-
ciones progresivas, a partir de la segunda semana,
hasta alcanzar el calibre anal de acuerdo a su edad.
En este periodo, se instruye a los padres para su cum-
plimiento en domicilio con las referidas maniobras.
Asimismo, durante este tiempo, se cierra la colosto-
mia una vez alcanzado el calibre anal suficiente y es-
table, previo colograma para evaluar la adecuada
motricidad del sector distal.

Consideramos solamente aquellos pacientes mayo-
res de tres afios, que completaron el tratamiento y
fueron seguidos hasta la actualidad.

El seguimiento promedio de evaluacién en los va-
rones fue de 10,5 afos en aquellos con fistula peri-
neal (6 casos); 11,5 en pacientes con fistula recto bul-
bar (7 casos); 10,3 en pacientes con estenosis y asa de
balde (13 casos); y de 17 afios en 1 caso de atresia
anal sin fistula.

El seguimiento promedio en las nifias fue de 8,1
anos en los casos con fistula recto-vulvar (14 casos);
8,2 en aquellos con fistula perineal (4 casos); 5 en 2
casos de extrofia cloacal; y 7 afios en una paciente
con MAR compleja.

El seguimiento de los pacientes incontinentes por
cirugia previa fue de 18,6 anos.
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En el caso de los varones por-
tadores de fistulas perinea-
les, 6 de ellos presentaron
deposiciones voluntarias (DV) y continencia normal
(CN), y el resto presentd ensuciamiento ocasional. Los
pacientes con fistulas recto-bulbares presentaron en
5 casos, DV y CN, con 1 caso de evacuacion involunta-
ria. En referencia a los portadores de estenosis y/o asa
de balde, 9 presentaron deposiciones voluntarias
(DV) y continencia normal. Dos pacientes presentaron
estreimiento, 1 con ensuciamiento ocasional y el
otro con ensuciamiento frecuente. En el grupo de pa-
cientes con atresia anal sin fistula, un paciente pre-
sentd deposiciones voluntarias y continencia normal.
Los pacientes incontinentes por cirugia previa, 3 DV,
y 2 CN; uno sufria de ensuciamiento ocasional.

De las pacientes con fistula recto vulvar, 8 presen-
taron DV y CN. Dos de ellas, tuvieron incontinencia:
una minima y la restante frecuente. En el caso de ni-
fas con fistulas perineales, todas resultaron con de-
posiciones voluntarias y continencia normal. Las pa-
cientes con extrofia de cloaca (2 casos) evolucionaron
con deposiciones voluntarias y ensuciamiento ocasio-
nal. La paciente con malformacién anorrectal com-
pleja, logré deposiciones voluntarias y continencia

Resultados

normal.

En suma, el 85 % de los varones con fistula peri-
neal obtuvo continencia normal. Los portadores de
fistula recto-bulbar lograron continencia en el 71 %
de los casos y los pacientes con estenosis y/o asa de
balde en el 69 %. Todos los nifios con atresia sin fistu-
la tuvieron continencia normal. Aquellos incontinen-
tes por cirugia previa, lograron continencia el 66.6%
de los casos.

En las nifias portadoras de fistula recto vulvar, la
continencia fue del 57%. Todas las nifias con fistula
perineal, fueron continentes. Las dos pacientes con
extrofia de cloaca lograron continencia, y el caso de
MAR compleja, presenté continencia normal.

Con referencia al estrefimiento, se evaluaron 7 ca-
sos en varones. Cuatro de ellos fueron tratados con
dieta y/o laxantes, en los tres casos restantes debieron
ser sometidos a cirugia, donde se realizd la sigmoi-
dectomia longitudinal reductora (SLR). Dos de ellos,
presentaron posteriormente deposiciones voluntarias
y continencia normal. El restante debi6 ser sometido
a sigmoidectomia con anastomosis colorrectal, persis-

tiendo con ensuciamiento ocasional.

Las complicaciones observadas en nuestra serie
fueron: dermatitis pericolostdmica en 15 pacientes,
que remitié con tratamiento médico; dehiscencia de
la anoplastia en 2 casos que necsitaron correcciéon
quirdrgica; prolapso mucoso en 2 ocasiones, ambos
fueron corregidos quirtrgicamente.

Fallecieron cinco pacientes, de los cuales cuatro
presentaron malformaciones asociadas graves: una
paciente portadora de sindrome de Down fallecié en
el posoperatorio tardio; un varon fallecié en el poso-
peratorio de la cirugia correctora de su tetralogia de
Fallot; una nifa con extrofia cloacal murié debido a
insuficiencia renal aguda; y por ultimo un varéon con
sindrome de Cornelia de Lange, fallecié en su domici-
lio sin completar su tratamiento. El deceso del quinto
paciente se debidé a una infeccidn respiratoria aguda.

La mayoria de los autores se-
fala que la incidencia de esta
patologia es de 1 cada 500 a
5000 recién nacidos vivos''2, En nuestra institucion,

Discusion

cuya tasa de natalidad es la segunda en el pais, la in-
cidencia es de 5,5 casos por aio'. Las MAR constitu-
yen la cuarta parte de las anomalias congénitas diges-
tivas que requieren cirugia en el recién nacido™.

Los varones son mas afectados que las nifias, sien-
do mas frecuente en los varones la fistula rectoure-
tral, mientras que en las nifas lo es la fistula rectoves-
tibular.

La clasificacién de Ladd y Gross, fue empleada du-
rante muchos afios™ hasta que fue sustituida en 1970
por la clasificacion de Melbourne, la que dada su
complejidad fue poco empleada™.

En 1984, Stephens y Smith, impulsan una conferen-
cia internacional a los efectos de elaborar una clasifi-
cacion mas practica que se conocié con el nombre de
clasificacion de Wingspread, que tampoco fue segui-
da por iguales razones’s.

El abordaje sagital posterior de Pefia permite la ex-
posicion directa de la anatomia de cada uno de los
defectos anorrectales, con las consiguientes implican-
cias terapéuticas, terminolégicas, y de clasificacion.
Las ventajas de este abordaje radican en una correcta
exposicion de las estructuras esfinterianas y muscula-
res que constituyen el complejo muscular a través del
cual debe posicionarse el recto para lograr resultados
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adecuados de continencia; permite ademas estable-
cer claramente las relaciones entre el recto y el apa-
rato genito-urinario, asi como resulta una via mas ob-
jetiva para reconstruir la anatomia normal. Pefia,
ademas revalorizo el papel del esfinter externo como
estructura de gran valor para la continencia ulterior.
El concepto de mantenerse en la linea media en este
abordaje para evitar lesiones neuroldgicas ya habia
sido preconizado por Rous de Brignolles en 1833,
cuando sostuvo que de esa manera se preservaban las
estructuras esfinterianas™.

Pefa jerarquiza el concepto de “espectro” de MAR
dado que los intentos de separar o categorizar este
grupo de malformaciones han sido arbitrarios y/o ar-
tificiales. Nosotros hemos seguido su clasificacién que
consideramos practica y util a los efectos terapéuti-
cos".

Mediante la radiografia simple de pelvis (frente y
perfil) se elabora el indice Sacro (IS) que se correlacio-
na con el prondstico funcional final'®™,

Cuschieri y colaboradores establecen que el 60,2%
de las MAR se presentan con otras anomalias, siendo
el 15,4% de éstas el sindrome de VACTERL; otro 15%
se presenta como sindromes teratogénicos, monogé-
nicos, y/o cromosémicos, siendo el 9;3% de causa des-
conocida (secuencias)20. Hasse, en una serie de 1420
pacientes, publicada en 1974, comunica que las mal-
formaciones urogenitales alcanzaban el 19,7%. Las
malformaciones de columna y extremidades se en-
cuentran en el 13,1% vy las cardiovasculares constitu-
yen el 7,9 %?.

Las MAR estan vinculadas al sindrome de Down en
un 2% de los casos?. También forman parte de la tria-
da de Currarino, siendo éste Ultimo un defecto auto-
sémico dominante asociado a mutaciones en el gen
HLXB9 que codifica la proteina nuclear HB9%. Asimis-
mo, se asocian con ambigUedad sexual?*. También
forman parte también del sindrome de Tornes-Brocks,
y del sindrome FG, descrito por Opitz y Kaveggia en
1974,

Las anomalias urogenitales se asocian entre el 20 al
54%, y aumentan en frecuencia y gravedad cuanto
mas alta es la MAR22, En una revision de 1989, Pefia
sefala una incidencia del 48%?2*32. En malformaciones
bajas, la incidencia es menor al 10%; en los casos con
malformaciones sacras, en cambio, alcanzan el 72%.

Existen complejos mecanismos sensitivos y de la

motilidad colénica de la que aun hoy desconocemos
su funcionamiento y que son actualmente objeto de
investigacion,

El tratamiento médico de la incontinencia ha de-
mostrado buenos resultados en aquellos pacientes
corregidos con déficit funcionales importantes*3.

Consideramos que el tratamiento debe realizarse
en etapas precoces con el fin de lograr la normalidad
anatémica para el momento de la maduracion fun-
cional. Creemos que el seguimiento ordenado y siste-
matico, con un equipo multidisciplinario, beneficia a
estos ninos.
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