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INTRODUCCION

El término “ano imperforado” abarca un amplio espectro de malformaciones anorrectales de
diferente complejidad.

Algunos nifios presentan malformaciones graves y un déficit congénito anatémico y funcional
en la continencia anal. En estos casos la terapéutica s6lo podra colaborar para la adquisicion
de una funcién defecatoria compatible con una aceptable vida social, a pesar de la disfuncion
causada por los déficits congénitos referidos.

Otros nifios con “ano imperforado” tienen malformaciones de menor gravedad con buen
pronostico funcional postoperatorio. En estos pacientes es importante no cometer errores
tacticos ni emplear técnicas quirargicas inadecuadas que afecten su funcién defecatoria.

El resultado postoperatorio dependera entonces, de las condiciones primarias del paciente, de
la gravedad de la malformacion y del tratamiento quirurgico utilizado.

La incontinencia fecal es una discapacidad grave que puede deteriorar significativa y
permanentemente la calidad de vida.

El objetivo es obtener la reconstrucciéon anatémica y funcional tanto para lograr una mejor
calidad de vida de los pacientes con mal prondstico de continencia como para conservar la
funcién defecatoria normal en los nifios con malformaciones con buen prondstico.

Este texto se referird al diagnostico y tratamiento de las variantes mas frecuentes de ano
Imperforado en varones y nifias.

CLASIFICACION

Las clasificaciones de las malformaciones anorrectales en uso hasta la década del “80, fueron
complejas y confusas. No permitieron la recopilacién de resultados, en series de pacientes
nacidos con diferentes variantes de “ano imperforado”, por diferir la nomenclatura de las
malformaciones. El espectro de “ano imperforado”, se dividia entonces en tres grupos de
malformaciones: “Altas, Intermedias y Bajas”, segun la localizacion del recto en la pelvis. A las
malformaciones Altas se las denominaba de nivel "supraelevador" y a las bajas de nivel
“"transelevador”, de acuerdo a la posicion del recto por encima o por debajo del nivel de



insercion pelviana del muasculo elevador del ano. Con esta clasificacion frecuentemente se
comparaban resultados en pacientes con muy diferente pronéstico funcional.

En 1984 se realizé una reunion internacional en el Wingspread Convention Center en Racine,
Wisconsin, donde un grupo de 19 expertos acordd una clasificacion esquematica y simple de
las malformaciones anorrectales frecuentes. Se buscaba establecer tacticas diagnosticas y
nuevas técnicas quirdrgicas cuyos resultados pudieran compararse aun cuando los pacientes
fueran tratados en distintos centros.

Luego de algunas modificaciones propuestas por el Dr. A. Pefia, quién en esos afios habia
iniciado su experiencia con un nuevo abordaje quirdrgico conocido como sagital posterior,
surgio la clasificacién que hoy se emplea.

Se prefiere una terminologia descriptiva de las malformaciones anorrectales frecuentes que
permita analizar grupos de pacientes con malformaciones de similar prondstico inicial, aunque
hayan sido operados por distintos abordajes quirdrgicos. Los pacientes con malformaciones
complejas o infrecuentes no se agrupan ni clasifican sino que se describen individualmente.
La clasificacion descriptiva de las malformaciones frecuentes ha permitido difundir tacticas y
técnicas para a cada variedad de malformacion, mejorando el conocimiento de éstas y los
resultados terapéuticos.

CLASIFICACION DESCRIPTIVA (TABLA 1)

En Varones

En las malformaciones anorrectales antes denominadas "altas", el recto termina por encima de
la linea pubocoxigea, que es el nivel de insercidon del masculo elevador del ano. El recto en
ese nivel, se conecta con la vejiga. Las fistulas recto-vesicales masculinas suelen encontrarse
en el trigono vesical y raramente en el techo de la vejiga ( Fistula Vesical ).

Cuando el recto se ubica mas bajo en la pelvis y se acerca a la linea pubocoxigea, se conecta
con la uretra prostatica ( Fistula Uretral Prostatica ). Cuando el recto supera la linea
pubocoxigea puede conectarse con la uretra bulbar ( Fistula Uretral Bulbar ).

En las malformaciones antes denominadas "bajas”, el recto supera ampliamente el nivel de la
linea pubocoxigea y llega a 1 cm. del nivel cutdneo perineal y puede comunicarse al exterior
por un orificio en el rafe medio perineal que se denomina Fistula Cutanea perineal.

En Nifias

En la nifia con ano imperforado y el recto ubicado alto en la pelvis, puede excepcionalmente
encontrarse una fistula entre el recto y la vagina proximal. Si la fistula se encuentra en el tercio
superior serd una Fistula Vaginal alta. Si comunica con la vagina distal, por encima del himen,
se denomina ano imperforado y Fistula Vaginal baja.

Cuando el recto llega por debajo de la linea pubocoxigea puede comunicarse al exterior por
un fistula ubicada en el introito o vestibulo vaginal, por debajo del himen. Esta variante se
denomina ano imperforado y Fistula Vestibular. Esta es la malformacién anorrectal femenina
mas frecuente. Nos hay razoén anatémica para dividir las Fistula Vestibulares en ano-
vestibulares o recto-Vestibulares. Se trata de la misma Fistula Vestibular en distintos
momentos de contraccion del piso pelviano. Esta es una de las modificaciones efectuadas por
Pefa a la clasificacién de “Wingspread 1984”.

Cuando el recto llega a 1 cm. del nivel cutaneo perineal y se comunica al exterior por un
orificio en el rafe medio de la piel perineal se, denomina Fistula Cutdnea perineal.

PERSISTENCIA DE LA CLOACA

La persistencia de la Cloaca embrionaria origina un grupo particular y frecuente de
malformaciones anorrectales femeninas, con un amplio espectro de complejidad .

La Cloaca es un canal comun donde confluye la uretra, la vagina y el recto. El canal cloacal
termina en un Unico orificio perineal.

Se clasifica a las Cloacas en Altas o Bajas, segun que la longitud del canal comin sea mayor
o menor de 3 cm. respectivamente. En las Cloacas altas son frecuentes las duplicaciones



vaginales y las malformaciones urinarias severas asociadas. Cada paciente con una Cloaca
tiene una topografia malformativa particular. En general, a mayor longitud del canal comuln es
mayor la frecuencia de malformaciones asociadas, mayor la dificultad en la reparacién y peor
el prondstico funcional postoperatorio.

Una Cloaca de confluencia baja, requiere una reconstruccion quirdrgica comparable a una
Fistula Vestibular y comparte un similar prondstico funcional. Una confluencia alta en la
Cloaca requiere un abordaje quirdrgico mucho mas complejo y en general el prondstico de
funcionamiento urinario y fecal es pobre.

Es muy probable que muchas de las nifias con diagnéstico de ano imperforado y Fistula
Vaginal, tengan en realidad una Cloaca ya que la Fistula Vaginal es una malformacion muy
poco frecuente.

En Nifas y Varones

ANO IMPERFORADO SIN FISTULA

Cuando el recto no establece comunicacion con el tracto urinario en el varon o el tracto genital
en la nifia, ni con la piel perineal, se denomina Ano Imperforado Sin Fistula. Esta es la
variedad de malformacién anorrectal mas probable en neonatos con sindrome de Down y ano
imperforado. El recto puede ubicarse en un nivel alto, intermedio o bajo en la pelvis, en
relacién a la linea pubocoxigea.

ATRESIA RECTAL

La Atresia Rectal es una anomalia congénita muy poco frecuente. El recién nacido presenta
una ano normal, pero no es posible progresar una sonda mas alla de unos pocos centimetros
desde el ano hacia el recto y el nifio presenta una oclusion intestinal baja. El recto carece de
luz en un segmento de 1-2 cm., ubicado a 3-4 cm del margen anal.

La Atresia Rectal no se origina en una anormal division del intestino primitivo embrionario sino
gue se trata de una atresia adquirida probablemente por isquemia, como ocurre en otros
sectores del tubo digestivo fetal. Es la Unica malformacion anorrectal que tiene una canal anal
normal, un desarrollo esfinteriano completo e indemnidad de la inervacion motora y sensitiva
necesaria para el control defecatorio. Es una anomalia anorrectal congénita de excelente
pronéstico de continencia.

Tabla 1: Clasificaciéon Descriptiva de las Malformaciones Anorrectales frecuentes (“Ano
imperforado”)

VARONES

FISTULA RECTO-VESICAL

FISTULA RECTO-URETRAL PROSTATICA
FISTULA RECTO-URETRAL BULBAR
NINAS

FISTULA VAGINAL ALTA

FISTULA VAGINAL BAJA

FISTULA VESTIBULAR

PERSISTENCIA DE LA CLOACA (ALTAY BAJA)

EN NINAS Y VARONES

FISTULA CUTANEA PERINEAL
ANO IMPERFORADO SIN FISTULA
ATRESIA RECTAL




Nota :Al establecer la denominacion de una malformacidon anorrectal debe aclararse si el
sacro y el periné es normal o anormal. En las Cloacas interesa la longitud del canal comadn.

MALFORMACIONES ASOCIADAS

Mas del 50% de los nifios con una malformacion anorrectal tienen otras anomalias congénitas
asociadas. Por orden de frecuencia, se pueden encontrar malformaciones renales o en las
vias urinarias, en el esqueleto, el neuroeje, el corazon y grandes vasos, en los genitales y en
otros sectores del tubo digestivo.

Los niflos con sindromes genéticos y malformaciones multiples pueden tener ademas una
malformacién anorrectal.

Periné y Sacro

En el periné de un recién nacido normal, el ano que esta ubicado en la linea que une ambas
prominencias del isquion. El nifio presenta un pliegue interglateo bien definido y profundo, el
rafe medio es prominente, pigmentado y rugoso. El coxis se palpa como una prominencia
Osea aguda ubicada a menos de 2 cm. del borde posterior del ano. En la Rx del sacro de un
neonato normal se observan 5 segmentos vertebrales sacrocoxigeos.

En los neonatos con ano imperforado y Fistula Cutanea, se suelen observar estas
caracteristicas de un periné normal aunque en el sitio del ano tedrico, el ano esta imperforado.
Se palpa alli un buen tono muscular del esfinter que se ubica en el plano subcutaneo del sitio
anatémico normal y, al estimular digitalmente esa zona, se observa la contraccion concéntrica
del esfinter externo en el sitio del ano teorico.

Los varones con ano imperforado y Fistula en la Uretra Bulbar y las nifias con ano imperforado
y Fistula Vestibular o con una Cloaca de confluencia baja, suelen tener también un periné de
aspecto anatomico “normal” y un sacro integro.

Por el contrario, en los pacientes con malformaciones anorrectales en las que el recto se ubica
mas alto en la pelvis como en varones con ano imperforado y Fistula Vesical 6 con una
Fistula Uretral Prostatica y en nifias con ano imperforado y Fistula Vaginal o con una Cloaca
de confluencia alta, el periné puede ser “plano”. En estos casos el pliegue interglateo y el rafe
medio cutdneo son menos marcados. El area de contracciébn muscular concéntrica es menos
evidente y el sitio del ano tedrico se encuentra por delante de la linea bi-isquiatica,
acercandose al escroto en el varén o la horquilla vulvar en la nifia. En general, a mayor
distancia entre el recto y el nivel cutaneo perineal, mayor altura de la fistula urinaria o genital,
mayor la incidencia de malformaciones asociadas y peor el pronostico de continencia
postoperatoria futura. Cuando el periné es “plano”, el coxis se palpa romo y mas alejado del
borde posterior del ano que en un periné “normal”. El esqueleto sacro puede tener menos de 5
segmentos o0 ocasionalmente estar ausente ( agenesia de sacro , sindrome de “regresion
caudal”).

La semiologia perineal y la Rx del sacro, tienen importancia diagnostica y prondstica. Ante un
varon con ano imperforado y periné “plano”, sin evidencia de meconio en la piel perineal,
debera sospecharse una fistula urinaria vesical o prostatica. En las nifias con ano imperforado
y periné “plano”, es probable una persistencia de la Cloaca o0 muy infrecuentemente una
Fistula Vaginal.

El prondstico funcional postoperatorio de los pacientes con ano imperforado y periné plano e
hipoplasico suele ser peor. Por esto es que el aspecto del periné (“normal” o “plano”) y la
anomalia del esqueleto del sacro deben ser tenidos en cuenta al clasificar los pacientes.
Siguiendo los criterios de Pefia, los pacientes con malformaciones anorrectales se dividen en
dos categorias: A) Nifios con un sacro normal y completo desarrollo muscular perineal y, B)
Nifios con sacro anormal y/o hipoplasia perineal ( Periné “plano”).



El estudio inicial en todo paciente con ano imperforado debe incluir una ecografia renal, un
analisis de orina y una radiografia completa del raquis. Luego, cada malformacién asociada se
estudiara individualmente.

Ante una malformacién anorrectal con sacro anormal, anomalias del raquis como
hemivértebras, mielomeningocele, lipomeningocele, etc, estd indicado obtener una
Resonancia Nuclear Magnética del neuroeje y raquis. Esto permite diagnosticar un filum
terminal medular anclado y otras malformaciones medulares asociadas.

Asociaciones malformativas y Sindromes asociados a malformaciones anorrectales

Asociacion VATER

Este acronimo nemotécnico fue ideado para agrupar pacientes con una serie de
malformaciones asociadas, sin causa conocida y de aparicion esporadica.

V : malformaciones Vertebrales, defectos del septum Ventricular

A : Ano imperforado, Atresia de esofago

TE: fistula Traqueo-Esofagica

R : malformaciones Renales, agenesia del hueso Radio

En la asociacion VACTER se agrega una Cardiopatia congénita

Otras anomalias frecuentes en los nifios con la asociacion VATER o VACTER son: defectos
costales, déficit de crecimiento pre y postnatal, arteria umbilical Unica, anomalias auditivas,
defectos en los miembros inferiores, polidactilia, oligodactilia y malformaciones en los
genitales externos (hipospadias)

Los nifios con Asociacion VATER suelen ser tener un desarrollo neurolégico y mental
normales.

Asociacion MURCS

Este acronimo nemotécnico fue ideado para describir la aparicién no casual y en un mismo
paciente de:

MU : aplasia del conducto de Miller

R : aplasia o displasia Renal.

C :displasia en los somites Cervico-toracicos (C5 a T1)

Secuencia de Klippel-Feil
Incluye una malformacién grave del esqueleto cervical.

Secuencia de Rokitansky
Aplasia milleriana que se traduce en agenesia vaginal, ausencia o hipoplasia uterina (
Sindrome de Meyer-Rokitansky-Kister-Hauser). Algunas nifias con esta asociacion , tienen
ademas ano imperforado.

SEMIOLOGIA NEONATAL Y TACTICA INICIAL

En el Varén

Ante un neonato con ano imperforado, la inspeccion visual del periné orienta al diagnéstico en
el 80% de los casos y permite decidir la conducta terapéutica inicial que es crucial para su
buena evolucion futura.

Frecuentemente los varones con ano imperforado y Fistula Cutanea, tienen meconio visible en
la piel perineal antes de las 24hs. de vida. El periné suele ser “normal” como lo hemos ya
descripto. El sacro suele ser normal y el coxis se palpa aguzado y cerca del borde posterior
del ano.

La radiologia solo confirmara la sospecha semiologica de una Fistula Cutanea. El aire rectal
llega a menos de 1cm. del nivel cutaneo a las 18-24 hs. de vida. No se consideran definitivas
las imagenes obtenidas antes de las 18 hs. postnatales.



Con estos hallazgos se presume un ano imperforado y Fistula Cutdnea y esta indicada una
anoplastia neonatal, sin necesidad de una colostomia.

La Estenosis Anal congénita es una forma de Fistula Cutanea y se resuelve también con una
anoplastia. El empleo de dilataciones anales forzadas como Unico tratamiento de la estenosis
anal esta contraindicado por producir fibrosis.

Las dilataciones luego de la anoplastia por abordaje minimo en el plano sagital, se deben
iniciar a los 12 dias del postoperatorio y son fundamentales para lograr un neoano elastico y
de calibre suficiente.

La “Membrana Anal” es una malformacion cutanea excepcionalmente rara, debida a la
persistencia de la membrana proctodeal embrionaria. Una fina capa epitelial cubre el ano y a
través de la cual se ve el meconio por transparencia. S6lo serd necesario una simple incision y
sutura del reborde anal utilizando material reabsorbible y atraumatico calibre 6/0.

Los varones con ano imperforado y Fistula Uretral bulbar suelen presentar un desarrollo
perineal normal. No se observa meconio en la piel del periné. La investigacion de la presencia
de meconio en la orina, en el meato uretral o raramente la salida de aire por la uretra
(neumaturia), revelan una fistula recto-urinaria. Esto es suficiente para indicar una colostomia
neonatal que desfuncionalice el recto distal y evite la contaminacion fecal del arbol urinario. La
reconstruccion quirargica definitiva de la malformacion anorrectal se hara antes de los 3
meses de vida y sélo luego del estudio radiolégico que permite localizar exactamente la fistula
recto-uretral.

Cuando en un recién nacido varén con ano imperforado se observa un periné “plano”, el coxis
se palpa romo y no se comprueba salida de meconio en la piel perineal, debe sospecharse un
recto ubicado alto en la pelvis y una fistula recto-urinaria en la uretra prostatica o en la vejiga.
En general, cuanto mas cercana a la raiz escrotal esté la zona del ano teérico, donde se
observa la contraccion concéntrica del esfinter externo, mas alta sera la ubicacién de la fistula
recto-urinaria.

La presencia macroscopica de meconio en la orina (orina verdosa) o el estudio microscopico
del sedimento urinario, observando lanugo y células epiteliales, son evidencia suficiente de
una fistula recto-urinaria. La neumaturia o la presencia de aire intravesical en la Rx invertida,
son de observacion menos frecuente.

Con la sola evidencia de la fistula recto-urinaria, esta indicada una colostomia neonatal
desfuncionalizante. La localizacién precisa de la fistula y la altura del recto se determinara
luego, por una colografia distal bajo radioscopia (ver mas adelante Estudio Radiolégico). El
conocimiento de la exacta ubicacion de la fistula es fundamental para planear la
reconstruccion quirurgica.

En la Nifia

En la nifia con ano imperforado, el aspecto externo del periné también permite el diagnéstico
de la malformaciéon anorrectal en el 80% de los casos. El periné debe inspeccionarse con
buena iluminacion y eventualmente con magnificacion.

Si se observan 3 orificios perineales ( uretra, vagina y recto) y el orificio rectal esta en el
periné, rodeado de piel cérnea y seca, por delante del &rea de contraccion concéntrica o sitio
del ano tedrico, se trata de un ano imperforado y Fistula Cutanea perineal.

Cuando el calibre de la fistula es menor a 6 mm, debe realizarse una anoplastia en el periodo
neonatal inmediato, sin necesidad de una colostomia. En las fistulas de calibre mayor, puede
diferirse la anoplastia unos dias durante los cuales puede ser necesario descomprimir el recto
introduciendo periddicamente una sonda de goma blanda.

Nunca se tratan las fistulas cutaneas con dilataciones. Estas sélo se utilizan para mantener el
calibre del neo-ano, una vez realizada la anoplastia.

Algunas Fistulas Cutaneas tienen un calibre de 12-14 mm y se ubican en la horquilla vulvar.
Estas malformaciones pueden pasar inadvertidas aun hasta la adultez. Esta variedad de
Fistula Cutdnea se denominaba anteriormente "Ano Vulvar".



Si en la nifia nacida con ano imperforado se observan 3 orificios perineales ( uretra, vagina y
recto ) y el recto aboca en la fosa navicular, debajo del himen y estd rodeado de la piel
hameda del vestibulo vaginal o fosa navicular, se trata una Fistula Vestibular. El orificio de la
Fistula Vestibular puede ser muy pequefio y estar oculto detras de la horquilla vulvar. El periné
suele ser normal en la mayoria de estos pacientes. La Fistula Vestibular en la nifia equivale en
complejidad quirdrgica y en prondstico postoperatorio a la Fistula Uretral Bulbar del varén.

Se indica una sigmoidostomia con cabos separados y la reparacion quirargica de la
malformacion se realiza antes de los 3 meses de vida.

Cuando la nifia presenta el ano imperforado y se observan 2 orificios perineales ( uretra y
vagina ) y el meconio sale al exterior a través de la vagina, por encima del himen, se trata de
una Fistula Vaginal. Esta es una malformacion anorrectal extremadamente infrecuente.

El periné no suele tener un desarrollo normal y son muy probables las malformaciones
asociadas. Se indica una colostomia sigmoidea con bocas separadas y la correccion
guirargica diferida 2-3 meses. El prondéstico postoperatorio es similar a los varones con
Fistulas Vesicales.

Cuando existe un unico orificio perineal en una nifia con ano imperforado y no es posible
identificar el orificio uretral, ni el vaginal ni el rectal, la nifia tiene una Persistencia de Cloaca.

El orificio cloacal puede ser amplio o pequefio y oculto por el capuchon clitoridiano. El periné
puede estar bien formado en general en Cloacas Bajas o ser plano e hipoplasico en las
Cloacas Altas.

Las Cloacas tiene un espectro de gravedad en su presentacion. Ante una recién nacida con
una Cloaca debe inmediatamente realizarse una Ecografia abdominal para descartar una
uropatia asociada o una hidronefrosis secundaria a la compresién que ejerce un hidrocolpos a
tension. Este se forma ya en el feto en una vagina Unica o duplicada por acumulacién de orina.
La observacién prenatal de una megavejiga fetal ( probablemente se trate de un hidrocolpos) y
uropatia obstructiva bilateral en un feto femenino, debe hacer presumir el diagnéstico de
Cloaca. La uropatia obstructiva secundaria al hidrocolpos a tensién puede condicionar una
sepsis neonatal. El hidrocolpos puede ocupar toda la cavidad abdominal y debe
descomprimirse por cateterismo intermitente a través del orificio cloacal o por una
vesicostomia. Algunos casos requieren ademas una colpostomia. La uropatia obstructiva
puede condicionar oligopamnios y hipoplasia pulmonar fetal que produce insuficiencia
ventilatoria neonatal inmediatamente luego del parto.

En las Cloacas, la inmediata colostomia sigmoidea desfuncionalizante es obligatoria para
evitar la contaminacién del tracto urinario. La correccién quirtrgica se difiere a los 3—6 meses
de vida, segun la complejidad de cada caso y las severidad de las malformaciones asociadas.
Antes de la cirugia, el estudio radiolégico y endoscépico de la Cloaca permitird conocer la
topografia de la malformacién, requisito fundamental para una correcta planificacion
quirdrgica. Las cloacas deberian ser manejadas s6lo por cirujanos especializados.

ESTUDIO RADIOLOGICO

Como se ha mencionado, en el 80% de los recién nacidos con ano imperforado, la inspeccién
perineal cuidadosa y la investigacibn de meconio en la orina, son suficientes para tomar la
decision tactica inicial.

La presencia de aire en el recto luego de las 18 hs. de vida, permite ver su posicion en la
pelvis en relacion con la linea pubo-coxigea y en relacion al nivel de la piel del periné. La
radiografia tangencial lateral con pelvis elevada o la radiografia con el nifio cabeza abajo con
flexion de 90° de los muslos ( posicion de Wangensteen y Rice o “invertograma”), soélo
confirman la sospecha semiolégica.

En los casos con semiologia perineal no concluyente o en los neonatos con Ano Imperforado
Sin Fistula, es necesaria la radiologia para determinar la altura del recto y para tomar la



decision tactica inicial, optando entre una anoplastia o una colostomia. Si el recto esta a
menos de 1 cm. del nivel cutaneo se trata de una Fistula Cutanea y se hara una anoplastia, si
es mas alto se indicara una colostomia desfuncionalizante y se diferira la correccion luego del
estudio radiologico.

La exacta topografia de la fistula recto-urinaria en el varén o de la fistula recto-genital o de la
Cloaca en la nifia, deben ser determinada radiolégicamente, antes de la cirugia reconstructiva.
La colografia distal a través de la colostomia, se realiza con intensificador de imagenes
estando el niflo sedado. Se instila material de contraste iodado hidrosoluble diluido 50% con
una jeringa de punta cénica, conectada a una sonda de Foley introducida por la boca distal de
la colostomia. El balén insuflado permite crear presion en el liquido de contraste dentro del
recto y permeabilizar asi la fistula recto-urinaria o recto-genital en todos los casos. Nunca se
utiliza bario como contraste, porque puede permanecer y compactarse en el recto o en la
vejiga.

En las Cloacas se realiza una cloacografia instilando contraste iodado por la ostomia y por el
orificio cloacal. A veces es necesario colocar catéteres de calibre fino (catéteres ureterales) a
través del canal de trabajo de un cistoscopio 9 French, para obtener imagenes contrastadas
de la Cloaca. Asi se puede conocer su topografia, ver si hay duplicaciones vaginales,
determinar la altura de la vagina y del recto, antes de la planificacion quirtrgica. La altura de la
vagina, Unica o duplicada, es importante para valorar la necesidad de una vaginoplastia por
movilizacién en bloque y flaps cutéaneos perineales o reemplazo vaginal con un asa intestinal.
Cuando se sospecha una uropatia asociada, se realiza una cistouretrografia miccional y
ocasionalmente un urograma excretor. Se utiliza en ciertos casos el centelleograma renal vy
radiorrenograma como parte del estudio de la via urinaria superior.

TACTICA QUIRURGICA

TIPO DE Y UBICACION DE LA COLOSTOMIA.

En las malformaciones anorrectales con Fistula recto-urinaria en el varén o recto-genital en la
nifia, la colostomia debe ser completamente desfuncionalizante y precoz (neonatal). El ostoma
debe estar bien ubicado en el abdomen, para facilitar el manejo externo y bien ubicado en el
intestino, para no dificultar el futuro descenso quirurgico del recto al periné.

La colostomia con bocas separadas es la Unica que desfuncionaliza y evita el pasaje de la
materia fecal hacia el colon distal. Desfuncionalizar el recto es imprescindible para evitar la
infeccion urinaria, la contaminacién del tracto genital y la impactacion fecal en el fondo de saco
rectal.

En todas las malformaciones anorrectales frecuentes, aun en las Cloacas de confluencia alta,
se prefiere una ostomia en el sigmoides proximal. Una vez instalada la ostomia y antes de
terminar la anestesia general, se introduce una sonda hacia el recto distal para irrigar con SF
tibia y eliminar todo el meconio acumulado durante la vida fetal.

El ostoma proximal se madura a lo Brooke en la fosa iliaca izquierda, teniendo la precaucién
de situarlo alejado del reborde 6seo del iliaco. El ostoma distal puede ser plano como una
fistula mucosa y separado del ostoma proximal por un puente cutdneo suficiente para colocar
el aro de la bolsa colectora.

El cuidado de la colostomia incluye la prevenciéon de la dermatitis periostomal con cremas,
“barreras” y bolsas colectoras adecuadas al tamafio del ostoma y del abdomen del nifio. En
general los aros de 25 mm y bolsas colectores pequefias se adaptan para su uso.

Son frecuentes las infecciones bacterianas o micéticas y las reacciones alérgicas en la piel
periostomal.

Algunos nifios no utilizan bolsas ya que toleran el uso de un pafial directamente sobre el
ostoma, sin presentar dermatitis. Cuando no se usan bolsas colectoras especificas, se debe
evitar el sangrado cronico del ostoma por el roce con el pafial. Esta puede ser la causa de
anemia ferropénica en lactantes.



Realizar una “sigmoidostomia erronea en el hipocondrio derecho” es una error frecuente en la
confeccion de una ostomia. Se debe sospechar esta circunstancia cuando un nifio presenta un
colostoma en asa situado en el hipocondrio derecho y se observa la salida de materia fecal
por la boca izquierda del mismo. En neonatos con ano imperforado asistidos por cirujanos no
especializados, estos tienden a realizar colostomias transversas en asa. Para esto efectlan
una laparotomia en el hipocondrio derecho y es frecuente que exterioricen inadvertidamente el
colon sigmoides en lugar del colon transverso. La traccion cefalica del sigmoides puede
provocar que la fistula recto-uretral en un varén se lamine contra la cara posterior de la vejiga.
Esta distorsién anatdbmica es muy riesgosa si no es conocida antes de la cirugia reconstructiva
por abordaje perineal. Puede confundirse la uretra masculina con la fistula recto-uretral y
puede confundirse la vejiga con el recto. La consecuencia podria ser la seccion de la uretra y
la denervacion y aun la seccién completa del cuello vesical.

Se prefiere la sigmoidostomia con bocas separadas en la fosa iliaca izquierda para todas las
malformaciones anorrectales. S6lo en casos de malformaciones infrecuentes donde el colon
izquierdo es muy corto, se indica una colostomia transversa, cuidando de no ostomizar
errébneamente el colon sigmoides.

Los padres deben aprender a realizar irrigaciones utilizando 30 a 50 cc de solucion fisiologica
a través del ostoma distal cada 3-5 dias, para evacuar el moco acumulado en el fondo de saco
rectal. Se obtienen cultivos urinarios periddicos para asegurar la ausencia de contaminacion
urinaria.

Solo en las niflas con ano imperforado y Fistula Vestibular y debido a que no hay
comunicacion del recto con la via urinaria ni con la vagina, puede realizarse una
sigmoidostomia en asa. Esta ostomia es de mas facil confeccion y desmontaje que la
colostomia de bocas separadas.

En nifias con una Cloaca, ademas de la colostomia desfuncionalizante, puede ser necesario
realizar una vesicostomia si estd comprimida la via urinaria baja por un hidrocolpos que no
puede ser evacuado por cateterismo intermitente limpio a través del orificio cloacal.
Raramente se requerira agregar una colpostomia para drenar un hidrocolpos tenso y
compresivo y resolver asi la hidronefrosis secundaria.

Luego de 45-60 dias de la reconstruccion quirargica de la malformacion anorrectal se realiza
una colografia distal, con sustancia de contraste iodada, para comprobar la ausencia de
recidiva de la fistula recto-urinaria o genital y la ausencia de dehiscencia en la pared del recto,
si este fue afinado. So6lo entonces se procede al cierre de la colostomia.

CIRUGIA RECONSTRUCTIVA POR EL ABORDAJE SAGITAL POSTERIOR

La Anorrectoplastia por Abordaje Sagital Posterior fue descripta por Pefia en 1982 y ha sido
ampliamente utilizada desde entonces ( PSARP: Posterior Sagittal Anorectoplasty ). Este
abordaje reemplazé a las técnicas anteriores, que ofrecian una menor exposicion.

La difusion internacional de la técnica del abordaje sagital posterior fue muy intensa durante
los afios "90. Incluye el manejo delicado de los tejidos, la utilizacion de electroestimulaciéon
intraoperatoria, la seccion con electrobisturi de punta ultrafina y la utilizacion de suturas
atraumaticas reabsorbibles de calibre 5-6/0.

La principal caracteristica del abordaje es la versatilidad para adaptarlo a todas las
malformaciones anorrectales luego de reconocer la topografia de cada una y poder asi
reconstruir la anatomia normal. En este abordaje se identifican con electroestimulacién
intraoperatoria las estructuras musculares esfinterianas, ubicadas en su sitio anatomico
normal.

Con la observacién quirtrgica se modificé y fue siendo aceptada en el campo de la cirugia
pediatrica, la terminologia anatémica utilizada para describir el aparato esfinteriano recto-anal.
Se considera a éste como una unidad funcional y anatémica de haces musculares estriados,
gue forman un cono de base proximal a nivel del musculo elevador del ano, y de vértice
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caudal en el esfinter externo anal. En el individuo normal, este cono muscular rodea al recto y
al ano.

En el nifio con ano imperforado, los mdsculos estan en su sitio anatdémico. El vértice del cono
invertido no contiene al recto terminal y se encuentra en el plano medio-sagital con un espesor
de 3-5 mm.. Las paredes del cono son fibras musculares multidireccionales de los haces
pubo-coxigeos, pubo-rectales, ileo e isquio-rectales del elevador del ano que forman el
llamado Complejo Muscular Estriado. A nivel subcutaneo y rodeando el sitio del ano tedrico se
encuentra el esfinter externo y finos haces musculares paralelos a la piel llamadas fibras
parasagitales. Los musculos presentan mayor o menor desarrollo, segun la variedad de
malformacién anorrectal. Los masculos se seccionan con electrobisturi ultrafino en la estricta
linea media sagital, entre el coxis y el sitio del ano teorico, dejando a ambos lados de la linea
media, el mismo espesor de de tejido contractil. La longitud de la seccion muscular depende
de la exposicién requerida por cada malformacion.

La seccion sagital es minima en una anoplastia por una Fistula Cutanea, incidiendo sélo el
esfinter externo que luego rodeara al neoano.

En el varén con ano imperforado y Fistula Uretral bulbar, en la nifia con Fistula Vestibular, en
la Cloaca baja y en la Atresia Rectal, el abordaje sagital es “limitado” al esfinter externo y el
sector mas caudal del Complejo Muscular Estriado, sin seccionar el elevador del ano ni el
Coxis.

Para exponer una Fistula Uretral Prostatica o una Cloaca alta, se requiere un abordaje sagital
posterior “maximo” con seccién de todo el complejo muscular estriado, el musculo elevador
del ano vy el coxis.

Se debe seccionar la pared comun entre el recto y la uretra o el cuello vesical en el varén con
una fistula recto-urinaria y entre el recto y la vagina o los componentes de la Cloaca en la nifia
para separa las estructuras y movilizarlas. La fistula recto-uretral bulbar o prostéatica se diseca
por via intraluminal rectal, en el plano submucoso para preservar la inervacién del cuello
vesical y la indemnidad de la via seminal. Las fistulas vesicales son mejor visualizadas y
seccionadas por la via laparoscépica.

Se utiliza electrobisturi ultrafino, adecuada tension en los tejidos mediante puntos tractores de
sutura atraumatica y lupas de 3-5 aumentos.

Una vez tratada la fistula uretral masculina o la fistula vestibular, vaginal o la Cloaca en la
nifia, el recto se libera lo suficiente para descender al periné.

El recto se reubica entre los musculos estriados voluntarios, desde el nivel del elevador del
ano hasta el esfinter externo anal, reconstruyendo un angulo anorrectal normal. El volumen
del recto debe ser congruente con el tamafio del cono muscular esfinteriano. Si es necesario,
se afina el recto resecando un triangulo de base distal en la pared posterior, suturando luego
el recto en dos planos. Siempre se trata de preservar la porcion mas caudal del recto, por
presumir que alli se encuentra el esfinter interno liso.

En la anoplastia debe buscarse una precisa aposicion cutdneo-mucosa, sin utilizar ningun tipo
de colgajos cutaneos o zetaplastias.

En las nifias con Fistulas Vestibular o Persistencia de la Cloaca de confluencia baja, el
abordaje incluye la seccién sagital del periné anterior, para lograr una completa separacion del
recto y la vagina. Luego se reconstruye el introito vaginal, la horquilla vulvar y el cuerpo del
periné.

Las cloacas se reparan completamente en una sola operacion (Ano-recto-uretro-vaginoplastia
sagital posterior) con o sin laparoscopia accesoria. Cuando la vagina esta ubicada muy alto en
la pelvis, se pueden descender al periné mediante la movilizacion total del seno urogenital o
utilizando flaps cutaneos perineales. En vaginas ubicadas muy alto en la pelvis o en vaginas
hipoplasicas es necesario suplementar o reemplazar con un segmento pedicular de un asa
intestinal

(VER VIDEO en esta Pagina : ANO IMPERFORADO
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La videolaparoscopia ha reemplazado la laparotomia que complementa el abordaje perineal
sagital posterior, para el tratamiento de las Fistulas Vesicales y para la movilizacion del recto y
de la vagina en las Cloacas altas.

Estos casos representan solamente el 5-10% de las cirugias por malformaciones anorrectales.
La videolaparoscopia permite que el abordaje perineal sagital posterior necesario en estos
casos, sea “limitado” o “minimo”. La magnificacion de la endocirugia es éptima para separar el
recto de la vejiga en las Fistulas Vesicales o la vagina y el recto en las Cloacas de confluencia
alta. Una vez liberado el recto, se reconoce desde el abdomen el sitio adecuado para que el
recto descienda a través del musculo elevador del ano y el complejo muscular estriado hasta
el esfinter externo, que es identificado por electro-estimulacién desde el periné.

La videolaparoscopia no puede aln considerarse apta para la separacion recto-uretral, recto-
vaginal baja o recto-vestibular. La pared comin entre estos estructuras requiere una
delicadeza quirdrgica dificil de obtener todavia en la cirugia videolaparoscoépica. Es
imprescindible respetar la via seminal y la inervacion uretro-vesical en el varon o la fina pared
vaginal en la nifia .

DILATACION ANAL POSTOPERATORIA

La reconstruccion quirargica precoz de las malformaciones anorrectales facilita las
dilataciones del neoano. En un nifio de 2 meses las maniobras necesarias son mas faciles de
realizar que en un lactante o un nifio de mayor edad. En los recién nacidos se llega mas
rapido al calibre anal deseado y el paciente no tendrA memoria de esta etapa dificil del
tratamiento quirdrgico del ano imperforado.

Las dilataciones del neoano comienzan a los 12 dias de la operacion. Se instruye a los padres
para realizar dilataciones atraumaticas. Se utilizan bujias de acrilico tipo Hegar lubricadas
realizando masajes circulares en el neoano. En la primera dilatacion se utiliza una bujia cuyo
calibre seal mm menor que la utilizada para calibrar el ano en la cirugia ( Bujia de Hegar 9 —
10 segun el tamafio del nifio). Durante el primer mes se realizan dilataciones dos veces por
dia. Semanalmente se aumenta el calibre en 1 mm y hasta lograr un calibre anal adecuado (
Bujia de Hegar 15 : 15 mm en el lactante). Luego se disminuye la frecuencia a 1 vez por dia
durante un mes, luego dia por medio por el siguiente mes, luego cada 2 dias, cada 3 dias y
asi sucesivamente se va disminuyendo la frecuencia. Hasta los 6 meses postoperatorios debe
vigilarse una vez por semana que el calibre anal sea estable.

A los 45-60 dias de la operacién y con un calibre anal suficiente, se realiza un colograma distal
de control. En este estudio se comprueba la ausencia de fistulas o dehiscencias, entonces es
posible cerrar la colostomia.

PRONOSTICO Y RESULTADOS

Una funcion defecatoria compatible con una buena calidad de vida requiere de tres factores :
a) una anatomia recto-anal y esfinteriana conservada, b) una adecuada motilidad intestinal
gue evite la constipacion y la impactacion fecal y ¢) una sensiblidad propioceptiva recto-anal
suficiente, para adquirir una continencia fecal voluntaria.

No todos los pacientes con una malformacion anorrectal adquiriran una funcion defecatoria
normal por el déficit en alguno de los tres factores referidos. Los déficits que condicionan el
pronostico pueden ser congénitos o primarios y otros son adquiridos luego del nacimiento o
como consecuencia de la cirugia reconstructiva.

Un nifio nacido con ano imperforado y mielomeningocele, tendra un déficit primario en la
sensacion propioceptiva y en la motilidad intestinal ( hipomotilidad ). Carece de condiciones
para una continencia fecal normal, a pesar de la reconstruccion anatdmica anorrectal. Sin
embargo el manejo adecuado puede posibilitar una continencia social y una buena calidad de
vida.
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La reconstruccion de las malformaciones anorrectales en el periodo neonatal, restableciendo
el transito fecal antes de los 3 meses de edad, favorece la funcion defecatoria y la adquisicion
de continencia.

Todos los pacientes operados por una malformacion anorrectal, requieren un seguimiento
prolongado y un manejo adecuado de las malformaciones asociadas. Esa necesaria la vigilan-
cia y el soporte de la familia en el proceso de aprendizaje para la continencia defecatoria.

Factores de Buen Pronéstico funcional

Variedad de Malformacion:
Fistulas Cutaneas
Fistulas Vestibulares y Cloacas Bajas en nifias
Fistulas en Uretra Bulbar en varones
Ano Imperforado sin Fistula en el S. de Down
Atresia de Recto

Ausencia de Anomalia sacra

Periné con desarrollo “normal”

Buen desarrollo muscular esfinteriano comprobado en la cirugia

Ausencia de malformaciones neuroldgicas asociadas

Reconstruccion anatomica precoz (antes de los 3 meses de edad ) sin lesiones quirargicas.
Patrén de Continencia del Lactante: menos de 7 deposiciones diarias luego de 6 meses del
cierre de la ostomia, con periodos de periné limpio entre las deposiciones, ausencia de
deposiciones nocturnas, ausencia de dermatitis luego de 4 meses del cierre de la ostomia.

Factores de Mal Prondstico funcional

Variedad de Malformacion :
Fistulas Vesicales en el varon
Fistulas Vaginales y Cloacas Altas en nifias
Anomalias del sacro
Periné Plano
Hipoplasia muscular esfinteriana comprobada en la cirugia
Déficit Neurogénico Central o Perisférico
Reconstruccién inadecuada, Lesiones quirirgicas, Reoperaciones.
Hipomotilidad Intestinal ( Constipacion severa, Encopresis o Seudo-incontinencia por mal
manejo postoperatorio)
Patron de Incontinencia del Lactante: Mas de 10 deposiciones por dia luego de 6 meses del
cierre de la ostomia, periné con materia fecal permanente, dermatitis persistente, deposiciones
nocturnas.

Criterios de Evaluacién de Resultados Funcionales

Ningun estudio radiolégico o manométrico supera al criterio clinico en la evaluacién de los
resultados funcionales en nifios operados por una malformacién anorrectal. Es importante
definir la terminologia a utilizar en la evaluacion.

Se entiende por Defecacion Voluntaria a la capacidad de anticipar, verbalizar y controlar

la defecacién hasta un momento socialmente adecuado.

El Ensuciamiento fecal puede definirse como Ocasional (1-2 episodios por semana),
Frecuente (mas de 2 episodios por semana), Diario.

Un episodio de ensuciamiento puede definirse como Leve (si no obliga al cambio de ropa),
Moderado (si obliga al cambio de pafal, sin compromiso social-escolar) y Grave (si motiva
compromiso social-escolar o si requiere uso de pafial permanente.
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Un paciente tiene Continencia Normal cuando presenta en forma constante Defecacion
Voluntaria sin Ensuciamiento.

La Incontinencia puede cuantificarse en Grado 1 (ensuciamiento ocasional y leve), Grado 2
(ensuciamiento frecuente o moderado) y Grado 3 (ensuciamiento diario y grave)

La Constipacion se define como la incapacidad de evacuar facil y espontaneamente y/o de
mantener un nimero de deposiciones semanales necesario para impedir la impactacion fecal.
Puede ser Leve (si es manejable con las variaciones de la dieta) , Moderada (si requiere uso
de laxantes) y Severa (si requiere enemas frecuentes).

CONSTIPACION

Mas del 50% de los pacientes operados por un Fistula Cutdnea o una Fistula Vestibular tienen
constipacion que requiere una dieta rica en fibras. La causa de este alto porcentaje no esta
determinada. Se presume que ademas de la malformacion anatémica los nifilos con esta
variedad de ano imperforado presentan hipomotilidad colénica. Algunos pacientes requieren
laxantes y otros con constipacion grave, necesitan enemas.

Una dieta rica en fibras, puede contrarrestar una hipomotilidad intestinal y la consecuente
constipacion. En general la incorporacién de fibras y residuos vegetales debe ser precoz ya
que es dificil modificar en los nifios el habito alimentario una vez que se ha instalado.

Si se utilizan laxantes, la respuesta es variable en cada paciente. Elegimos entre: Leche de
magnesia, aceite mineral, Psyllium y Polietilen-glicol indicando dosis mas adecuada segin la
respuesta obtenida.

En constipados graves, que requieren enemas por periodos prolongados, se debe valorar la
necesidad de utilizar enemas anterdgrados con el principio de Malone. Este consiste en
realizar irrigaciones colénicas desde el ciego hacia el recto con el volumen liquido y la
frecuencia necesaria para vaciar el colon izquierdo. Para realizar enemas anterogrados, se
debe tener acceso percutaneo del ciego.

Se han descriptos diferentes maneras de establecer un acceso al ciego: utilizando una
apendicostomia, construyendo un tubo de la pared cecal abocado a la piel, colocando un
boton de gastrostomia en el ciego, etc.

Entre los procedimientos actuales para efectuar enemas anterdgrados, se prefiere la
cecostomia percutanea utilizando un dispositivo de Chait. Se trata de un catéter en forma de
resorte, colocado en el ciego a través de la piel en la fosa iliaca derecha en forma percutanea
con guia radioscopica o preferiblemente con control videolaparoscopico. El dispositivo es un
catéter que se rectifica en un aplicador metalico y una vez liberado adopta la forma de
“‘resorte” que lo mantiene en la luz cecal.

Algunos pacientes con megarrecto y constipacién inmanejable, presentan encopresis y seudo-
incontinencia por rebalsamiento. La reseccidon parcial del megarrecto puede resolver la
constipacion o convertirla en una constipacibn manejable. Puede ser necesario realizar la
reseccion de megarrecto e instalar los enemas anterégrados.

INCONTINENCIA

Los nifios con una malformacion anorrectal con condiciones primarias o adquiridas de mal
prondstico tendran algun grado de incontinencia. Asegurar una buena calidad de vida es la
funcién especifica del manejo mutidisciplinario.

Excepcionalmente se indica una colostomia definitiva en un nifio incontinente. El manejo de la
dieta, la aplicacion de enemas evacuantes o irrigaciones colénicas anterégradas, permiten una
aceptable calidad de vida aunque requieren del esfuerzo y dedicacion de la familia y de los
médicos tratantes.

El manejo quirdrgico de la incontinencia infantil excede el contenido de este texto dirigido a
cirujanos generales, sin embargo seria importante destacar que los intentos de utilizacion de
un esfinter anal protésico asi como las transposiciones musculares tipo Pickrell y sus
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multiples variantes con o sin estimulacién eléctrica, no han tenido resultados uniformes ni
alentadores hasta hoy.

El manejo adecuado inicial, tomando las mejores decisiones tacticas precozmente en la vida y
la correcta reconstruccién quirdrgica, ofrece buenos resultados funcionales. Los nifios con
condiciones de mal prondstico quizas deberan aprender a convivir con su discapacidad, como
en tantas otras patologia pediatricas.

Los nifios con malformaciones anorrectales de buen prondstico de continencia, sin
asociaciones graves deberian ser manejados de tal forma que no pierdan su oportunidad de
una buena calidad de vida.
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