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RESUMEN

Las malformaciones anorrectales (ARM) son un conjunto de anomalias congénitas en las que
se produce una alteracién de la region anorrectal y urogenital visible en nifios y nifias al nacer.
Se especula que esta patologia es el producto de un desarrollo anormal de la membrana cloacal
(MC) que conduce a la interrupcién del desarrollo normal de los masculos y nervios locales. Los
neonatos de sexo masculino son mas propensos a padecer de una ARM, con una proporcion
de sexo hombre-mujer de 4:1.

Hay mudltiples tipos de ARM, entre los cuales se destacan la fistula perineal, fistula vestibular,
fistula rectouretral, el ano imperforado y otras malformaciones complejas.

Existe evidencia de que aquellas madres con diabetes, obesidad, alta exposicion a la nicotina
y a la cafeina son méas propensas a concebir un hijo o hija con algun tipo de malformacién
anorrectal.

Tras llevar a cabo un examen fisico del infante durante las primeras 24 horas de vida, es posible
reconocer facilmente la presencia de una ARM y comenzar un adecuado abordaje, con el fin de
prevenir complicaciones significativas o la muerte.

Como tratamiento se utilizan técnicas quirtrgicas como la anoplastia, anorrectoplastia sagital
posterior (PSARP), colostomia y laparoscopia, las cuales pueden presentar complicaciones
postoperatorias en el paciente.

A pesar de la correccion quirdrgica, algunos pacientes pueden requerir segundas
intervenciones, o bien, sufrir trastornos como estrefiimiento e incontinencia fecal, que puede
llegar a afectar su calidad de vida.

PALABRAS CLAVE: malformacién anorrectal; cloaca; recién nacido; pediatrico; nifios.
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ABSTRACT

Anorectal malformations (MRA) are a set of congenital anomalies in which there is an alteration
of the anorectal and urogenital region visible in boys and girls at birth. It is speculated that this
pathology is the product of abnormal development of the cloacal membrane (CM) leading to
disruption of the normal development of local muscles and nerves. Male infants are more likely
to have MRA, with a male-to-female ratio of 4:1.

There are multiple types of MRA, including perineal fistula, vestibular fistula, rectouretral fistula,
imperforate anus, and other complex malformations.

There is evidence that those mothers with diabetes, obesity, high exposure to nicotine and
caffeine are more likely to conceive a son or daughter with some type of anorectal malformation.
After performing a physical examination of the infant during the first 24 hours of life, it is possible
to easily recognize the presence of MRA and begin an appropriate approach in order to prevent
significant complications or death.

As treatment, surgical techniques such as anoplasty, posterior sagittal anorrectoplasty
(PSARP), colostomy and laparoscopy are used, which can present postoperative complications
in the patient.

Despite surgical correction, some patients may require second interventions, or suffer from

disorders such as constipation and fecal incontinence that can affect their quality of life.

KEYWORDS: anorectal malformation; cloaca; newborn; pediatric; children.
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INTRODUCCION membrana cloacal (MC), que conduce a la
interrupcién del desarrollo normal de los
musculos y nervios locales (5).

Las ARM comprenden diversas variedades,
desde la estenosis anal o la agenesia
anorrectal, con o sin fistula, hasta
malformaciones cloacales mas complejas,
siendo la fistula rectouretral el tipo mas
frecuente en hombres, y la fistula
rectovestibular en mujeres (1,5).

En la poblacion pediétrica, la mortalidad es
una preocupaciéon durante la primera
semana de vida, singularmente entre los
casos multiples y sindrémicos; no obstante,
se han desarrollado diversas técnicas
minimamente invasivas para tratar esta
enfermedad, tales como la laparoscopia y la
cirugia robotica (2,6).

El objetivo de esta revision bibliogréfica es
describir los tipos, métodos diagnésticos y el
tratamiento de las  malformaciones
anorrectales en poblacion pediatrica, con el
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Las malformaciones anorrectales (ARM) se
consideran como un conjunto de anomalias
congénitas en las que se produce una
alteracion de la regibn anorrectal y
urogenital, siendo frecuentes las anomalias
ortopédicas, espinales y neuroldgicas
asociadas a esta patologia (1,2). En
neonatos, la malformaciéon anorrectal es la
mas comun del tracto alimentario, asi como
también estas son el tipo de malformaciones
mMA&s comunes en cirugia pediatrica (3).

La incidencia de esta enfermedad es de
aproximadamente 1 de cada 5,000
nacimientos, y son ligeramente mas
comunes en hombres (con una proporcion
de sexo hombre-mujer de 4:1). Para que una
familia tenga un segundo hijo con un ARM
existe un riesgo del 1% (1,4).

Diversos estudios suscitan que las ARM son
el producto de un desarrollo anormal de la
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fin de aportar al equipo médico evidencia
cientifica vigente para el abordaje clinico
adecuado.

METODO

Se realiz6 una revisibn bibliogréfica
consultando articulos y revistas situados en
las bases de datos médicas PubMed y
Elsevier. Para la busqueda se utilizaron
criterios de inclusion como la fecha de
publicacion, empleando articulos publicados
entre los afios 2018-2023, y el idioma,
utilizando Unicamente articulos en inglés y
espafiol. Se usaron los siguientes términos
para realizar la busqueda: “malformacion
anorrectal”, “cloaca”, “recto”, “recién nacido”,
“pediatrico”, “nifos”. Entre los documentos
seleccionados se encuentran estudios
epidemioldgicos, estudios observacionales y
articulos de revision. Se eligieron 15 fuentes
bibliograficas en total, de las cuales se
extrajo la informaciéon mas relevante para la
realizacién del presente articulo.

TIPOS DE MALFORMACIONES
ANORRECTALES

En la mayoria de los casos, los pacientes
gue poseen una malformacién anorrectal no
tienen una abertura anal normal y podrian
presentar un conducto fistuloso que se abre
hacia el perineo, anterior al complejo
muscular anal o hacia otras estructuras
anatémicas cercanas. Las malformaciones
anorrectales se clasifican en distintos tipos,
segun las caracteristicas que presente el
paciente (7).

En personas de sexo masculino, el conducto
fistuloso puede conectarse al sistema
urinario, y en mujeres, a las estructuras
ginecoldgicas. La distancia a la que el
conducto fistuloso se abre desde Ila
ubicacion adecuada a la abertura anal
generalmente determina la gravedad del

e1065

Vol. 8(6), junio 2023 - ISSN: 2215-4523 / e-ISSN: 2215-5279
http://revistamedicasinergia.com

defecto. Conforme mas lejos se encuentre la
apertura del conducto fistuloso de la
ubicacion anatomica normal, mayor sera la
probabilidad de problemas asociados
adicionales, como subdesarrollo de la
musculatura y complejo muscular anal (7).
La correcta clasificacion de la malformacion
anorrectal es crucial para determinar el
pronostico del paciente y es un factor
determinante para establecer el potencial a
largo plazo de los pacientes para control
intestinal (7).

En pacientes de sexo femenino, algunos de
los tipos de ARM son los siguientes:

e Fistula perineal

e Fistula vestibular

e Cloaca

¢ Ano imperforado

¢ Otras malformaciones complejas

En pacientes de sexo masculino pueden
observarse diversas ARM, como:

e Fistula perineal

e Fistula rectouretral

¢ Ano imperforado

¢ Otras malformaciones complejas

La presencia de meconio en diferentes
lugares del cuerpo puede indicar la
sospecha de diversos tipos de fistulas
anorrectales. Una fistula es una conexién
anormal entre dos Organos o tejidos que
usualmente no se encuentran conectados.
La fistula rectoperineal conecta el recto con
el tejido perineal y cominmente se observa
salida de meconio de este tejido durante la
revision fisica, mientras que la fistula
rectouretral comunica el recto con la uretra'y
en la revisién puede observarse meconio en
la orina. La fistula rectouretral el tipo mas
comin en hombres y la fistula
rectovestibular en mujeres (1,5).

El personal de salud debera evaluar de
forma integral al paciente durante el periodo
neonatal, con el fin de tomar una decisién
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asertiva respecto al manejo quirdrgico para
la correccion de esta patologia (1).

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los pacientes durante el periodo neonatal
pueden presentar distension abdominal
debido a la acumulacién de heces en el
intestino, malestar, sintomas obstructivos y
retardo en la expulsion de meconio (8,9).

FACTORES DE RIESGO

Mdltiples autores describen que las ARM
ocurren principalmente en hombres que en
mujeres (3). Esta patologia esta vinculada a
una serie de factores de riesgo en la madre,
tales como:

e Diabetes

e Obesidad

¢ Alta exposicion a la nicotina

e Embarazo multiple

e Consumo de altas dosis de cafeina

¢ Consumo de medicamentos para el asma
Su incidencia en las malformaciones
anorrectales ha sido determinada a través
del uso de métodos retrospectivos y técnicas
de muestreo sistematico (5,10-12).

DIAGNOSTICO

Las malformaciones anorrectales se
diagnostican por medio del examen fisico de
rutina posterior al parto, el cual se realiza
durante las primeras 24 horas de vida del
infante (1,8).

Es importante llevar a cabo una evaluacion
detallada del perineo, prestando atenciéon a
aspectos como el desarrollo de los gluteos,
la presencia de un pliegue gliteo y la
deteccién de cualquier tipo de apertura u
orificio en el area perineal. En pacientes
femeninas con malformaciones
anorrectales, se debe realizar un examen
vaginal completo y observar
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cuidadosamente el numero de aberturas en
el perineo. Estas caracteristicas del examen
fisico pueden proporcionar indicios sobre el
tipo de malformacion anorrectal presente en
el paciente (7).

Es fundamental llevar esta evaluacion en el
tiempo establecido, ya que un diagndstico
tardio (después de 24 horas del nacimiento
0 remisién a un centro médico) incrementa
sustancialmente la morbilidad y mortalidad
(8).

A pesar de que las ARM usualmente no son
diagnosticadas en la ecografia prenatal,
existen marcadores de malformacion
cloacal, incluyendo quistes intrapélvicos o
abdominales, asi como hidronefrosis, y
marcadores ecograficos de VACTERL
(defectos vertebrales, atresia anal, defectos
cardiacos, fistula traqueoesofagica,
anomalias renales y anomalias de las
extremidades) que pueden alarmar al
personal y conducirlos a la busqueda de una
ARM (1).

Cuando un nifio o nifia nace con una
malformacién anorrectal, este debe ser
examinado con el fin de detectar problemas
renales y vesicales, anomalias, la presencia
0 ausencia de un corddén atado y anomalias
sacras. Si se presentan problemas
urolégicos significativos observados en una
ecografia renal, se debe realizar un
cistoureterograma miccional (VCUG), el cual
puede revelar anomalias de los uréteres y la
vejiga que pueden necesitar ser abordados
como el reflujo vesicoureteral y los
trastornos del vaciado de la vejiga (9).

La radiografia lateral en posicion prona
puede mostar aire en el recto ubicado
debajo el coéccix, lo cual puede indicar la
presencia de una malformacion anorrectal

().
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Figura 1. Radiografia lateral en posicién prona en dos recién nacidos

T s

Nota. (a) Recto proximal: puede realizarse una anoplastia de recién nacido. (b) Recto distal: se debe realizar una
colostomia.
Fuente. Wood RJ, et al. Anorectal malformations; 2018.

El colostograma distal permite definir la Tanto en hombres como en mujeres, si el
anatomia especifica de la malformacion y infante posee una abertura perineal, a
las relaciones del recto con otras estructuras menudo no se requieren mas imagenes de
como el tracto urinario. A menos de que el anatomia colorrectal, y el paciente puede
gas sea capaz de pasar los musculos proceder a la cirugia (9).

elevadores / suelo pélvico, esta imagen

radiolégica puede no ser precisa en la TRATAMIENTO

determinacion de la distancia potencial de la
malformacion (1,9).

Si no hay un sitio de fistula claro, se debe
colocar al paciente con una protuberancia
debajo de las caderas para ejercer presion
sobre el abdomen y forzar el aire distalmente
en el recto. Esta posicion se realiza
ocasionalmente durante el periodo neonatal
para ver la ubicacion del gas rectal (9).

Existen diversas intervenciones quirdrgicas
para restaurar la continuidad intestinal y
abordar otras anomalias asociadas de forma
temprana, las cuales van a depender del tipo
de ARM, el estado y las caracteristicas
especificas de cada paciente (13).

El tratamiento quirdrgico de los ARM
representa una de las pocas &reas en

Figura 2. Colostograma distal que demuestra una fistula rectobulbar, realizada con la presion
adecuada

\

a

Fuente. Wood RJ, et al. Anorectal malformations; 2018.
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cirugia pediatrica donde las técnicas
quirdrgicas no pueden determinar el éxito de
la misma hasta después de varios afios. La
mayoria de los infantes con esta condicion
se someten a procedimientos quirdrgicos
antes del primer afo de vida (14).

De acuerdo con las distintas ARM, se
extiende una gran variedad de
intervenciones quirdrgicas, entre las que se
describen: anoplastia (de corte,
sagital posterior), anorrectoplastia sagital
posterior (PSARP), dilatacion anal vy
colostomia (15).

Las fistulas perineales y rectovestibulares
pueden ser reparadas en el periodo
neonatal si el cirujano se siente comodo con
el procedimiento y no hay otras anomalias
gue impidan la anestesia. Sin embargo,
también se puede retrasar la reparacion si el
tracto fistuloso es lo suficientemente grande
como para realizar dilataciones. La
dilatacion también puede funcionar para
pacientes femeninas con fistulas
rectovestibulares, ya que la anatomia puede
ser dificil en el periodo neonatal (7).

Para pacientes masculinos con fistulas
rectouretrales o cloaca, se recomienda una
derivacién en el periodo neonatal con una
colostomia sigmoide descendente desviada
y una fistula mucosa separada. Esto permite
gue el nifilo crezca antes de la intervencion
quirargica y evacle las heces de la
extremidad distal del intestino que se
conecta al sistema urinario. La fistula
mucosa también permite un colostograma
distal previo a la operacion, con el fin de
determinar el tipo especifico de fistula
rectouretral, contribuyendo con la
planificacion preoperatoria y la estrategia
quirargica para la reparacion (7).

Los pacientes con un solo orificio perineal
consistente con un diagnéstico de cloaca
también deben someterse a una ostomia de
desviacion y fistula mucosa en el periodo

e1065

Vol. 8(6), junio 2023 - ISSN: 2215-4523 / e-ISSN: 2215-5279
http://revistamedicasinergia.com

neonatal, y deben ser considerados para su
derivacibn a un centro especializado. El
momento de la reparacion definitiva de
malformaciones altas puede depender del
tipo exacto de malformacion y otras
anomalias asociadas, especialmente
defectos cardiacos. Por lo general, la
reparacion quirdrgica ocurre alrededor o
después de los 3 meses de edad, y todavia
se puede realizar con una incisién sagital
posterior si el recto y la fistula estan
presentes en el colostograma distal por
debajo del nivel del céccix. La laparoscopia
puede ser una estrategia quirlrgica
importante para malformaciones altas, como
una fistula del cuello recto-vesical (7).

Se han desarrollado técnicas minimamente
invasivas, como la cirugia robdtica y la
laparoscopia. Actualmente, la laparoscopia
se ha utilizado para el componente rectal de
la reconstruccién cloacal. Esta técnica
ofrece multiples ventajas en comparacion
con las otras, como un mejor resultado
cosmético  resultado de incisiones
quirargicas abdominales mas pequefias, un
retorno mas rapido de la funcién intestinal,
potencialmente menos adherencias, asi
como también involucra un trauma
quirdrgico menor en comparacion con una
incision de laparotomia abdominal (14).

COMPLICACIONES

De acuerdo con el tipo de malformacion y el
procedimiento que se realice para su
correccion, pueden presentarse mdultiples
complicaciones.

El estrefiimiento es el trastorno mas coman
observado en pacientes que se someten a
algun tipo de procedimiento quirdrgico para
tratar las malformaciones anorrectales
(1,15). La infeccion de la herida, la
dehiscencia, prolapso, obstruccion, lesién
uretral, absceso pélvico y las estenosis son
también problemas postoperatorios que
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ocurren con frecuencia. La estenosis anal es
una complicacion postoperatoria usual, a
corto plazo después del PSARP, la cual
puede ser causada por un suministro
inadecuado de sangre, tension en la
anastomosis o0 dafo del suministro de
sangre intramural durante la diseccion
cercana en el recto pared (1,2,15).

A pesar de la gran cantidad de
complicaciones que pueden surgir tras el
tratamiento de esta patologia, la mayoria de
estas pueden ser evitadas mediante una
preparacion preoperatoria correcta y una
eleccion adecuada del enfoque quirdrgico

3).

PRONOSTICO

La supervivencia a cinco afos es alta, pero
mas baja para los nifios prematuros con
malformaciones anorrectales complejas. En
la mayoria de los casos, las muertes por una
ARM se dan durante la primera semana de
vida (3,12).

El acceso a la informacion y la atencion
clinica juegan un papel muy importante en el
prondstico del paciente, pues estos factores
pueden influir significativamente en la
mortalidad asociada a esta enfermedad (6).
Algunos pacientes presentan
complicaciones que requieren una nueva
operacion, como estenosis anal, rectal
prolapso de la mucosa. La repeticion del
proceso quirargico puede provocar dafio
muscular y nervioso alrededor de la entrada
perianal, y trastornos funcionales de
defecacion (3).

A pesar del tratamiento quirdrgico llevado a
cabo en la infancia, muchos nifios contindan
experimentando trastornos en funcién
intestinal hasta la edad adulta, con un efecto
adverso sobre la calidad de vida, el cual
comprende el estatus fisico, psicologico y
social (16).
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Sintomas como la incontinencia fecal y
urinaria tienen un impacto significativo en la
vida social de pacientes con ARM,
aumentando su ansiedad y preocupacion
(16).

Durante la infancia y a largo plazo, las
personas se ven afectadas principalmente
por incontinencia fecal y estrefiimiento, los
cuales, segun han reportado los estudios,
disminuyen a medida que los pacientes con
ARM envejecen (16).

CONCLUSIONES

Las malformaciones anorrectales son un
conjunto de anomalias congénitas de la
regién anorrectal y urogenital, que afectan
en mayor medida a hombres, y se
encuentran asociadas principalmente a
factores de riesgo en la madre como la
diabetes, obesidad y alta exposicion a la
nicotina.

Es posible detectar de forma temprana esta
enfermedad mediante el examen fisico
postparto, el cual se realiza durante las
primeras 24 horas de vida. De igual forma,
los marcadores de malformacion cloacal
pueden alertar al personal de salud sobre la
existencia de una ARM en el paciente. La
deteccion y el tratamiento temprano son
importantes para prevenir complicaciones a
largo plazo, como la incontinencia fecal y el
estrefiimiento cronico.

La anoplastia, la anorrectoplastia sagital
posterior (PSARP), la colostomia y la
laparoscopia son intervenciones quirargicas
para el adecuado tratamiento de esta
patologia, las cuales se asignan a cada
paciente segun el tipo de ARM que esté
presente. Se considera indispensable
proporcionar apoyo y asesoramiento a las
familias durante todo el proceso, desde el
diagnostico hasta la recuperacion después
de la cirugia.
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Existen multiples complicaciones
postoperatorias, las cuales pueden ser
evitadas mediante una  preparacion
preoperatoria correcta.

Es fundamental continuar con la
investigacion clinica en este campo
orientada a la poblacién pediatrica, con el
objetivo de comprender mejor la
fisiopatologia y el manejo de estas
malformaciones y mejorar los resultados a
largo plazo. Ademés, se deben realizar mas
estudios para evaluar los factores de riesgo
y las estrategias para prevenir estas
malformaciones en el futuro.
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