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Las malformaciones del anorrecto son ano-
malias congénitas relativamente comunes. La
mayor parte de la experiencia en el manejo de
estas lesiones fue obtenida en hospitales pedid-
tricos especializados en trastornos del recién
nacido. La incidencia comunicada de las ano-
malfas varia desde 1 en 3.500 hasta 1 en 5.000
nacidos vivos. Las malformaciones ocurren
mds comiinmente en varones que en nifias; sin
embargo, esto puede variar de acuerdo con el
nivel del defecto. El ano imperforado puede es-
tar asociado con otras anomalias congénitas,
incluidos: atresia duodenal, atresia esofdgica
con fistula traqueocesofigica, casos raros con
coexistencia de megacolon aganglionar, anor-
malidades del tracto urinario, extrofia de la ve-
jiga o la cloaca, defectos del sacro, lesiones
presacras (teratomas, meningocele anterior),
defectos congénitos del corazén y sindromes
cromosémicos como la trisomia 13-15, triso-
mia 16-18, trisomfa 21 (sindrome de Down),
sindrome del ojo de gato (atresia Gtica y colo-
bomas) y la asociacion llamada en inglés VA-
TER (defectos vertebrales, ano imperforado,
fistula traqueoesofdgica, anomalia radial en ex-
trernidades y displasia renal).”

EMBRIOLOGIA

Aunque en este volumen ya nos hemos refe-
rido antes a la embriologia del drea anorrectal,
trataremos algunos aspectos del desarrollo que
generaron ciertas controversias. En general se
concuerda en que la cloaca se nota primera-
mente en el embridn de 12 a 15 dfas. La mem-
brana cloacal se define como el drea situada en-
tre la linea primitiva y el pediculo de fijacion,
donde el endodermo y el ectodermo se fusio-
nan sin interposicién de mesodermo. La alan-
toides es una extensién del endodermo intesti-

nal que se convierte en parte de la vejiga y que
se extiende hasta el amnios. La alantoides mar-
ca el limite ventrocefilico de la cloaca. Los
pliegues cloacales (o pliegues genitales) son
proliferaciones mesoblésticas que rodean a la
membrana cloacal.

Los conductos mesonéfricos se unen a la pa-
red superoexterna de la cloaca, justo por dentro
de la membrana cloacal, al 28° dia de gesta-
cién, En ese momento la cloaca es una gran cé-
mara en la cual penetra por arriba ¢l intestino
posterior y hacia inferior hallamos el intestino
poscloacal, Justo por delante del intestino pos-
terior, la alantoides se proyecta hacia ventral y
superior. La pared ventral del cuerpo se desa-
rrolla y desplaza al extremo superior de la cloa-
ca. Los tubérculos anales (estructuras meso-
blasticas) se forman a ambos lados de la cloa-
ca, en su unién con el intestino poscloacal e in-
vaden el lumen en esa unién. Los tubérculos
anales se fusionan en el centro, desplazando
dorsalmente al orificio cloacal del intestino
poscloacal en involucién y alejdndolo de la
membrana cloacal ’

El tabique urorrectal desciende para dividir
la cloaca en un seno urogenital —ventral- e in-
testino posterior --dorsal. A mediados de la sép-
tima semana de gestacion, el ano v el recto es-
tdn separados completamente del tracto uroge-
nital. Entonces se disgrega la membrana anal.
El cuerpo perineal mesodérmico se extiende
aproximadamente hasta el mismo nivel de los
pliegues anales. La cloaca estd completamente
dividida v no hay cloaca externa. Los tubércu-
los anales se unen por detrds de la cloaca y for-
man un pliegue dorsal en forma de U por dor-
sal y lateral, entre la cola y el ano. La pared
dorsal de la cloaca se evagina justo por encima
del margen donde el tubérculo anal invade la
tuz del futuro sitio de las criptas y las columnas
de Morgagni. Se define la musculatura anorrec-
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Cuadro 34-1. Clasificacién internacional de anomalias anorrectales (1970)*

Nivel

Varones Mujeres

Deformidades alias (supraelevador)
Agenesia anorrectal

Sin fistula
Con fistula

Sin fistula
Con fistula

rectovesical rectovesical
rectouretral rectovaginal (alta)
rectocloacal
Atresia rectal, varones y mujeres
Deformidades intermedias {supraclevador y transeleva-
dor)
Agenesia anal Sin fistula Sin fistula
Con fistula Con fistula
rectobulbar rectovaginal (baja)
rectovestibular

Estenosis anorrectal, varones y mujeres
Deformidades bajas (infraclevador)

En el sitic normal del ano, varones y mujeres

ano cubierto estenosis anal completa

Localizacidn perineal

Ano perineal anterior

Ano perineal anterior

Fistula anocutdnea Fistula anocutinea
(ano cubierto — incompleto) {ano cubierto - incompleto)
Localizacidén vulvar No Ano vulvar

Deformidades diversas

Fistula ancvulvar
Fistula anovestibular

* Segiin Stephens, F. D. y Smith, E. D.: Anorectal malformations in children. Chicago, Year Book Medical Publishers, 1971,

tal que surge desde el tercer hipémero mioténi-
co sacro hasta el primer coccigeo, a partir de la
octava semana de gestacion.! Inicialmente la
porcién anal del recto es larga y de origen en-
dodérmico {origen en el intestino posterior).
Desde la novena semana de gestacién estdn
bien definidos el esfinter externo, el elevador
del ano (particularmente el misculo puborrec-
tal) e inclusive los ganglios y plexos del recto.

En un feto de 55 mm, la porcién anai del rec-
to se ve reducida en longitud por un gradual
acortamiento y ensanchamiento. De acuerdo
con los estudios efectuados por de Vries® sobre
embriones humanos de la coleccién Carnegie,
no se ve proctodeo. Esta observacidn contradice
el papel asignado desde hace mucho a la fosa
anal (o proctodeo de origen ectodérmico) en el
origen del conducto anal, como se demostrd en
otras especies de vertebrados (p. ¢j., embridn de
pollo).** Ademds, cuestiona el concepto de que
las malformaciones anorrectales son resultado
de la falta de continuidad de 1a fosa anal (proc-
todeo) con la cavidad del intestino posterior. Se
requieren investigaciones adicionales sobre em-
briones humanos para aclarar la causa exacta de
las innumerables anomalias anorrectales.

CLASIFICACION

Las malformaciones anorrectales se clasifi-
can de acuerdo con su nivel anatdmico de pre-
sentacién y por su ocurrencia segin el sexo.

Stephens, Smith y otros desarrollaron una im-
portante clasificacién en un simposio interna-
cional sobre malformaciones anorrectales, en
1970 (cuadro 34-1).22%* Aunque esta clasifica-
cién fue ampliamente utilizada (especialmente
en Australia y Nueva Zelandia), muchos ciruja-
nos la consideraron demasiado compleja y de-
tallada.

En 1984 fue presentada la clasificacién
Wigspread por Stephens, Smith y otros, abar-
cando solamente las anomalias anorrectales
que se observan mds comiinmente (véase cua-
dro 34-2).2! Esta nueva clasificacién empled
nombres similares y se basé en niveles anat6-
micos, pere exclufa anomalfas importantes co-
mo los defectos retrocloacales y el ano ectépi-
co anterior. En el nuevo sistema de clasifica-
cién las malformaciones cloacales se enumeran
por separado.

La principal diferenciacién entre lesiones es-
t4 en que sean anomalias altas, medianas o ba-
jas, con fistula asociada o sin ella. Las lesiones
altas indican que el extremo de la atresia rectal
estd situado sobre los elevadores (supraeleva-
dora), las lesiones intermedias implican que el
extremo se halla en posicién “transelevadora”
y las lesiones bajas (infraelevadoras) indican
que el extremo de la atresia ha pasado mas all4
del elevador (a través del puborrectal), para
quedar por debajo de la porcién mds baja del
isquién. Las lesiones altas estdn por encima de
la linea pubococcigea, las lesiones intermedias
estin entre la linea pubococcigea v la parte in-
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Cuadro 34-2, Clasificacion de Wingspread de las anomalias anorrectales (1984)*

Nivel Mujeres

Varones

Alto Agenesia anorrectal

con fistula rectovaginal

sin fistula

Intermedio Atresia rectal

Fistula rectovestibular

Fistula rectovaginal
Bajo

Fistula anocutdnea
Estenosis analf
Malformaciones cloacales
Malformaciones raras

Agenesia anal sin fistula
Fistula anovestibular

Agenesia anorrectal
con fistula rectoprostética uretral
sin fistula

Atresia rectal

Fistula uretral rectobulbar

Agenesta anal sin fistula

Fistula anocutdnea
Estenosis analt

Malformaciones raras

* Desarrollade por Stephens, F. D. y col. en el Simpaosio sobre Anomalias Anorrectales. Wingspread Report. Racine, Wisconsin, 1984,

f Anteriormente denominado ano cubierte

ferior del isquidn y las lesiones bajas (infraele-
vadoras) estdn debajo de la mas inferior osifi-
cacién del isquidn (fig. 34-1).
~ Mais det 80% de los pacientes tienen una co-
nexion fistulosa con el tracto urogenital o el
perineo. (fig. 34-2). Los varones con atresia
‘rectal alta presentan una fistula que va a uretra

Fig. 34-1. Invertograma lateral en un paciente con agene-
sia anorrectal y fistula rectouretral. La sombra aérea se en-
cuentra por encima de la Huea pubococeigea (P.C.). Se ob-
serva aire anteriormente, en la veiiga. ! es la linea de osifi-
cacidn isquidtica (nivel de la lesién transelevadora), mien-
tras que M.C. es la linea mucocutinea, nivel de las lesiones
bajas (infraclevadoras). {De de Vries, P. A.: The surgery of
anorectal anomalies: Its evolution with evaluations of pro-
cedures. Curr. Probl. Surg. 21 (5):1-75, 1984.)

a nivel del verumontanum en el 80% de los ca-
sos y a vejiga, en el 6% de los casos.” El 70%
de los varones con lesidn baja presentan una
fistula anocutdnea anterior al esfinter externo,
junto al rafe de la linea media del cuerpo peri-
neal que se extiende hacia el escroto (fig. 34-
3). En el 20 al 30% de los casos se nota mem-
brana anal (completa), estenosis anal v orificio
anal con desplazamiento anterior. La inyeccidn
directa de material de contraste en la fistula es
util muchas veces para delinear la exacta natu-
raleza de la anomalia. El contraste permite
también la deteccidn de la inusual atresia del
recto con larga fistula hasta el perineo.

En nifias, la forma mads fdcil de evaluar clini-
camente la anatomia consiste en la visualiza-
cién directa durante el examen fisico del periné
en posicion de litotomfia. Las nifias pequefias
presentan variantes de los tres orificios peri-
neales normales: 1) vagina, uretra y una lercera
abertura que representa un ano imperforado
con fistula perineal o rectohorquillar asociada
(fig. 34-2); 2) dos aberturas, la uretra y la vagi-
na en una nifia con ano imperforado y fistula
rectovaginal, y 3) una sola abertura perineal,
ano imperforado con cloaca y fistulas vesico-
cloacales y rectocloacales. De las nifias con
anomalfas altas el 80% tienen una fistula aso-
ciada (usualmente con el tercio inferior de la
vagina), mientras que el 93% de las que tienen
atresia rectal baja presentan una fistula.

Resulta de interés el hecho de que los nifios
con sindrome de Down a veces no tienen fistu-
la y se presentan con atresia rectal de nivel bajo
o intermedio. En pacientes con su parte poste-
roinferior de apariencia “plana”, con escasa o
nula linea interghitea y sin caracteristicas de
piel anal, podemos presumir que existe un de-
fecto anal asociado (disgenesia o agenesia) y
usualmente puede pronosticarse una lesion alta.
Las ramas de los nervios sacros S1, 82 y 83
son necesarias para la continencia. Esos pa-



Fig, 34-2, A, Aspecto del periné de varones y
niiias en casos de anomalias anorrectales.

A

cientes tienen mal prondstico con respecto al
desarrollo de continencia. A veces, la fistula
perineal no se evidencia inmediatamente des-
pués del nacimiento. Como ésta es una causa
sumamente baja para el desarrollo de una obs-
truccidn intestinal neonatal, el médico usual-
mente puede esperar 18 a 24 horas para obser-
var si se forma una membrana anal prominente
oscurecida por meconio o de una fistula que
deja pasar meconio, antes de someter al neona-
to a una colostomia preliminar. )

Debe hacerse colostomia para aliviar la obs-
truccidn intestinal en el periodo neonatal para
casos de atresia rectal alta e intermedia. Las {is-
tulas perineales en varones y nifias casi siempre
indican una lesidn baja. El pasaje de meconio
por via de la vagina o el pene (fig. 34-5) o la sa-
lida de aire al orinar en el varén significan —res-
pectivamente— fistulas rectovaginal o rectoure-
tral o vesical ¢ indican la presencia de una le-
sién alta o intermedia que requiere colostomia.

Los estudios diagndsticos pueden ser titiles
para delinear la anatomia. El mapeo eléctrico
del miisculo esfintérico puede determinar con
precision la ubicacién y la actividad del miscu-
lo esfinter externo y localiza el complejo cen-
tral para alojar la anoplastia, Esto puede hacer-
se en el periodo neonatal como indicador pro-
néstico de la posible funcidn del esfinter y es
sumamente 1til en quirdéfano en el momento de
la cirugia definitiva. Se obtendrdn radiografias
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Fistuta Flstula
perineal rectouretral
-
Fistula Fistula
anocutanea rectohorquillar
e

Fistula
rectocloacal

Flstula
rectovaginal

lumbosacras para evaluar la anatomia del sa-
cro. Muchos bebés tienen sindromes de disrafia
raquidea.®. En el neonato, el examen con ultra-
sonido del raquis lumbosacro es ttil para iden-
tificar lesiones de la médula espinal. En lactan-
tes mdas grandes los estudios con resonancia
magnética (IRM) son superiores para la detec-
cién de anormalidades, incluidos: médula fija-
da, mielomeningocele, etc. El 38% de los lac-
tantes con ano imperforado alto y el 5% de los
que tienen atresias bajas pueden presentar
anormalidades de la médula espinal.?” Por la
presencia de una masa sacral subcutinea, ho-
yuelos, fistula, hemangioma, nevus o drea de
hipertricosis sobre la regi6n sacra pueden sos-
pecharse lesiones espinales ocultas. Los nifios
con extrofia cloacal tienen muy alto riesgo de
defectos raquideos,

El andlisis de orina puede detectar la presen-
cia de meconio, compatible con una fistula rec-
tourinaria. El ultrasonido renal es itil para de-
tectar anomalfas asocladas en el tracto urinario
del recién nacido, que pueden ocurrir hasta en
el 40% de los casos. La experiencia reciente
con ultrasonografia perineal resulté ttil para
detectar lesiones de atresia rectal baja, mientras
que el rastreo con TC’® ¢ IRM'" de la muscu-
latura pélvica son itiles para determinar el es-
tado del diafragma muscular pélvico y sus rela-
ciones con la porcidn terminal de la atresia rec-
tal y con la posicidn de la linea pubococcigea.
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Fistula Fistula i Membranba anal
anocutinea rectouretral imperforada (completamente)
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Fistula
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)
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Fig. 34-2. (Cont.). B. Aspecto lateral de los mismos defectos.

La cistouretrografia retrégrada es un método
preciso para delinear una fistula rectouretral
asociada en varones. .

La evaluacidn endoscépica diagndstica en
nifias con defecto cloacal es esencial antes de
cualquier reparacién definitiva, Podrd demos-
trar estados de tabicamiento vaginal, atresia va-
ginal y itero bilocular (doble cavidad). Hoy en
dia no se confia plenamente en el estudio ra-
diografico “invertografia™ arriba-abajo usado
tantas veces para determinar el nivel de la atre-
sia rectal en el pasado. Ahora disponemos de
modalidades de diagndstico mas modernas que
son complementarias de ese estudio y cuando
se usan en combinacion son mds precisas para
determinar la exacta anatomia.

ANATOMIA MUSCULAR
PELVIANA Y FISIOLOGIA
DE LA CONTINENCIA

Revisaremos brevemente la anatomia normal
del recto y de la musculatura pélvica y los me-
canismos de continencia (en cuanto se relacio-
nan con anomalfas congénitas de esa regién) a
fin de intentar comprender los métodos actua-
les de reconstruccién de anomalias anorrectales
complejas. El recto normal se divide en su an-
gulacion (por la contraccién del miscuio pubo-
mrectal) en una ampolla por arriba y un conduc-
to anal por debajo. La pared rectal posterior es-
t4 agudamente indentada por la traccién ante-
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Fig. 34-3. A. Aspecto de un bebé con lesion baja
(infraelevadora) y fistula anocutdnea con pequefia
cantidad de meconio. B. Fistula rellena de meconio
que se extiende anteriormente a lo largo del rafe es-
crotal. C. Perineo de un bebé con ano imperforado
¥ con fistula rectouretral. No se observa una fistula
cutinea.

rior del misculo puborrectal y sobresale del
resto del diafragma del elevador. El conducto
anal estd rodeado por miisculos esfintéricos y
fijado por un esfinter intemo (involuntario) ¥
un esfinter (externo) dispuestos concéntrica-
mente, El conducto anal revestido de piel tiene
receptores sensitivos intrinsecos con terminales
nerviosos convencionales que detectan dolor,
tacto, temperatura, tensién y friccion. En la
ampolla misma no hay receptores sensoriales y
solamente es sensible a la dilatacién (estira-
miento). El miisculo puborrectal es el sensor

clave de la entrada al conducto anal desde la
ampolia.?! Gobierna la apertura y el cierre
—consciente e inconsciente— del conducto y ad-
vierte sobre la inminencia de la defecacion.,

La continencia es mantenida normalmente
por una combinacion de tono de reposo en to-
dos los esfinteres y por contraccién refleja y
voluntaria del misculo puborrectal y el esfinter
externo. El tono de reposo en el esfinter interno
ocluye la luz de la porcién perineal del conduc-
to anal, pero se relaja justo antes de la contrac-
cién peristdltica en la ampolla adyacente y la
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Fig. 34-4. A.y B. El examen perineal en dos nifias diferentes muestra la presencia de ano imperforado y una fistula recto-

horquillar.

porcién pélvica del conducte anal. Cuando un
aumento de la presién intraluminal en ¢l recto
crece hasta el nivel de la presion de reposo del
canal, el reflejo medular opera para mantener el
cierre por contraccién del cabestritlo puborrec-
tal v conserva la continencia durante la fase de
relajacién.'? En el recto, ondas de propulsién
con presion superior fuerzan la entrada de las
heces en el conducto anal. Esto activa a los re-

ceptores de estiramiento del puborrectal e ini-
cia un impulso aferente hacia los centros medu-
lares y corticales a la vez que la percepcién de
la distensidn rectal. Los esfinteres voluntarios y
la regulacién de la continencia anorrectal que-
dan entonces bajo control consciente.

La relajacién del esfinter interno en respues-
ta a la distension rectal en pacientes normales
se denomina reflejo rectoanal y falta en pacien-

Fig. 34-5. Se observa meconio saliendo
del meato uretral del pene. Esta situacion
es compatible con una fistula rectouretral.



tes con enfermedad de Hirschprung. El esfinter
interno estd bajo control del sistema nervioso
parasimpdtico por intermedio del arco espinal,
a nivel de S2, S3 y S4, que contiene centros
nerviosos que coordinan la actividad peristélti-
ca rectal v el control involuntario (inconscien-
te) del esfinter. El nervio pudendo suministra el
estimulo simpético que produce contraccion
constante del esfinter interno y genera la forma
de “ranura continente™ del ano. Este arco corti-
cal es el llamado a intervenir cuando la presion
intraluminat aumentada supera a la presién de
reposo. La via aferente pasa por el nervio pu-
dendo y va hasta el centro medular y termina-
les en corteza cerebral, que activan la via efe-
rente que controla los misculos esfintéricos
voluntarios.

Toda 1a longitud del conducto anal estd ro-
deada de misculos voluntarios. La musculatura
en forma de embudo comprime la parte supe-
rior del conducto anal en tres caras, por la trac-
cién anterior del puborrectal, mientras que la
porcién inferior del conducto anal —recubierta
de piel- es comprimida por ¢l esfinter externo
que tiene forma de barril. El complejo del mus-
culo-elevador del ano estd compuesto por cua-
tro musculos (pubococcigeo, ileococcigeo, pu-
borrectal ¥ coccigeo). Estas estructuran forman
el suelo pélvico completo y ademds proveen
una puerta de salida del conducto anal e impi-
den la herniaci6n del contenido pélvico a lo
largo del conducto, al mezclarse con las capas
de miisculo liso det recto. ‘

El misculo pubococcigeo forma un cono cu-
vo vértice toma al conducto anal y lo suspende
donde pasa desde la pelvis hacia el perineo. El
miisculo puborrectal forma un collar detrds de
la porcién pélvica del conducto anal y en tormo
del cono del misculo pubococcigeo, produ-
ciendo una aguda angulacién de la pared poste-
rior del conducto, en su unién con ld ampolla
rectal. Los midsculos ileococcigeos se unen en
la linea media por detrds del recto y contrarres-
tan ¢l impacto de la presién hacia abajo del ab-
domen.

Fl esfinter externo es un musculo en forma
de barril que estd por afuera del esfinter interno
en continuidad con el “cabestrillo” puborrectal
v rodea al conducto anal desde la linea dentada
hasta el orificio anal. Shafik® describid al es-
finter anal como un sistema de triple abrazade-
ra. La abrazadera superior estd formada por el
esfinter exierno profundo, que se une o fusiona
con el borde inferior del puborrectal. La por-
cién media es aquel segmento del esfinter ex-
terno que estd fijado al cdecix y la abrazadera
inferior estd formada por el musculo estriado
subcutdneo y superficial que rodea al conducto
anal y estd fijado anteriormente a la piel peri-
neal por medio de tabigues fibrosos. El tabique
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longitudinal es continuacién del miisculo liso
longitudinal del recto que se extiende hacia
abajo y pasa entre los esfinteres interno y ex-
terno; sus estribaciones (as{ como las fibras
ileococcigeas) penetran en los esfinteres inter-
no y externo, miisculo isquiorrectal y grasa pe-
rianal.!! El esfinter interno es el segmento en-
grosado de misculo liso circular que termina a
nivel del ano. En el miisculo circular penetra la
parte tendinosz de la capa longitudinal y el pu-
bococcigeo, que se abre en forma de abanico y
entra en el esfinter externo superficial y se fija
a la piel produciendo el efecto de fruncido. Es-
tos faldones unen a los esfinteres interno y ex-
terno y los anclan mutuamente, ofreciendo una
firme contraccién muscular para permitir la de-
fecacion,

Stephens? destacé la importancia del mdscu-
lo puborrectal con respecto al desarrollo de la
continencia en pacientes con ano imperforado,
pero también consideré que los misculos esfin-
ter interno y externo son de escaso valor. Ese
autor argumenté que el puborrectal provee el
principal mecanismo esfintérico disponible para
la continencia en estos casos. En cambio, De
Vries y Pena’ demostraron que el esfinter exter-
no desempefia un papel importante en €l desa-
rrollo de la continencia fecal. En sus meticulo-
sas disecciones durante la realizacién de ano-
plastia sagital posterior por ano imperforado no
pudieron detectar un miisculo puborrectal aisla-
do, pero se refieren a un complejo de miisculos
estriados que representan ia fusidn de la por-
cién puborrectat del elevador del ano y del
musculo esfinter externo (particularmente su
porcién profunda). También afirmaron que por
dorsal del complejo muscular estd el misculo
esfinter externo superficial y subcutineo que se
extiende hacia arriba hata el cdccix en forma de
capa separada de fibras musculares longitudina-
les. EI sitio donde el esfinter externo se fusiona
con los miisculos elevadores marca el comienzo
del complejo de misculo estriado.

Muchos pacientes con ano imperforado tie-
nen problemas de continencia. Existe gran va-
riabilidad en la presencia de musculo estriado
entre diferentes pacientes. Algunos pacientes
tienen musculatura débil y otros presentan
muisculo casi normal. La presencia o la falta de
anormalidades subyacentes neuroldgicas y del
sacro también desempeiia un rol en el éxito o
fracaso en un caso determinado. Adicional-
mente, un problema importante en muchos ca-
sos (particularmente en lactantes con ano im-
perforado alto) es la falta de musculo esfinter
externo. El esfinter interno puede ser identifi-
cado en algunos casos de ano imperforado bajo
con abertura anterior ectépica o fistula peri-
neal. Empero, cuando el ano imperforado estd
situado mds alto, falta el importante “centro de
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mensajes” para el reflejo rectoanal, lo cual lle-
va a la frecuente queja de algunos pacientes
que no pueden advertir la presencia de heces en
el ano, por lo cual se ensucian. Cortes obteni-
dos a través de una fistula rectouretral indican
que el remanente de esfinter interno puede es-
tar dentro de la misma fistula.?® Como la mayo-
ria de los procedimientos quirirgicos para tra-
tar el ano imperforado dejan esa drea en su sitio
para reducir la posibilidad de lesionar la uretra,
en tales casos a menudo el esfinter interno no
¢$ de utilidad para el paciente. En pacientes
con ano imperforado alto el objetivo consiste
en una intervencién lo mds cuidadosa posible
para preservar el esfinter y el elevador disponi-
bles y para aplicar al recto dentro del complejo
muscular, a fin de permitir la mejor oportuni-
dad de desarrollo de una centinencia social-
mente aceptable.

ESFINTER \\AZ7
EXTERNO N\

TECNICA OPERATORIA

Como regla general, los nifios con una ano-
malia baja pueden ser tratados definitivamente
en el periodo neonatal. Los bebés con membra-
na anal completa atrésica pueden ser maneja-
dos incidiendo la piel (abultada por el meco-
nio) para aliviar la obstruccién. La dilatacién
(si se usan diariamente dilatadores Hegar Nos.
9 hasta 12} durante 3 a 4 meses logra mantener
un orificio anal adecuado. El pasaje de heces
mds formadas durante la infancia mds avanza-
da conserva la abertura, ‘

Los nifios con fistula anocutinea son maneja-
dos con anoplastia perineal con incisién hacia
atrds (fig. 34-6). Se usa una técnica Y-V que
crea un esfinter externo superficial en forma de
U y un orificio ampliado en la piel. Se identifi-
can cuidadosamente los misculos puborrectal y

Fig. 34-6. Ancplastia con incisién posterior Y-V para tra-
tar una atresia anal con fistula anocutdnea. Después de la
incisién en Y (A.) se levantan cuidadosamente los colga-
Jos cutédneos y se identifica y preserva el esfinter (B.). Se
incide el pouch rectal (C.) ¥ se suturan los bordes del recto
{en todo su espesor) a los bordes de piel (D,E).
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esfinter externo profundo mediante electroesti-
mulacidn y se los preserva. Se incide y sutura a
los bordes de piel una porcién de la pared pos-
terior de la fistula, con puntos separados en ma-
terial reabsorbible 4-0 (Vicryl o Maxon). El
nuevo sitio de anoplastia estard dimensionado
por un dilatador Hegar N*® 10, En el posoperato-
rio, el contenido intestinal se elimina suave-
mente de la piel perianal con esferas de algodén
humedecido. En la primera semana deben evi-
tarse técnicas de limpieza vigorosa. Despugés de
24 a 72 horas puede hacerse irrigacién con agua
tibia para limpiar la piel. Diez dias después de
la intervencién se comienza la dilatacién con un
dilatador Hegar N° 10, técnica que se continiia
por 6 meses, El tamafio del dilatador se aumen-
ta gradualmente hasta un N2 13 o 14.

A pesar de que Smith?! propene una anoplas-
tia con corte posterior para nifias con fistula
anovestibular hasta la horquilla extravaginal,
nosotros creemos que esas pacientes requieren
anoplastia con trasplante para preservar el cuer-
po perineal vy para separar adecuadamente los
orificios anal y vaginal. La nifia puede ser des-
comprimida a través de la fistula rectohorqui-
llar por medio de dilatacidn diaria y la cirugia
definitiva puede ser diferida hasta que los teji-
dos de periné y vagina sean mds fuertes (edad:
3 a 6 meses). Es importante el diagnéstico
exacto del nivel donde estd la atresia, ya que
una fistula rectovestibular de nivel intermedio
(transelevadora) en una nifia es semejante a una
fistula a nivel del verumontanum en varcnes,
requiriendo colostomia preliminar.

La anoplastia con trasplante se inicia apli-
cando una serie de siituras de seda 4-0 para
traccidén, en las posiciones de las horas 12, 3, 6
y 9 del orificio fistular. {fig. 34-7). Con una pe-
quefia tijera curva para tenotornia se diseca cui-
dadosamente la fistula cerca de su pared (en
cuatro cuadrantes). La diseccion anterior en la
pared commin entre fistula y pared vaginal pos-
terior resulta tediosa. Para esta operacién son
practicos recursos auxiliares: aspiradores ade-
cuadamente finos, electrocoagulador con elec-
trodo finc y lupa gran angular (2,5 a 3,5 X).
Una vez sitnados por encima del sitio de la fis-
tula, la diseccién anterior y lateral puede efec-
tuarse mds ficilmente. Hacia la parte posterior
se requiere asimismo una cuidadosa diseccidén
perineal para evitar lesionar el complejo del
musculo estriado. El limite superior de la di-
seccion posterior se hace bien alto dentro del
cabestrillo puberrectal-esfinter externo profun-
do. El sitic del nuevo orificio anal se identifica
con mapeo eléctrico de los misculos para de-
mostrar el “sitio de fruncido.” En ese lugar se
hace una incisidn en piel y se inicia una cuida-
dosa diseccién a través del centro del misculo
esfinter externo superficial y subcutdneo, para
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unirse a la diseccién posterior de la fistula den-
tro del cabestrillo muscular. La abertura se di-
lata snavemente con dilatadores de Hegar Nos.
7, 8 ¥ 9. Luego se trasplanta la fistula al nuevo
orificio anal usando las suturas de traccidn
aplicadas previamente. El sitio de la fistula es
suficientemente estrecho como para entrar en
esa zona sin ahusarse. Se sutura el complejo
muscular —con puntos separados de seda 4-0—
la pared posterior de misculo liso del recto, 2
cm por encima del orificio, para prevenir el
prolapso. La anoplastia se completa suturando
el corificio anal (espesor total) a los bordes de
piel anal con puntos separados en Vicryl o Ma-
xon 4-0. Se deja en el lugar una sonda Foley
durante 72 horas, para evitar que la orina bafie
las lineas de sutura. Fl cuidado de la piel peria-
nal es similar al sefialado previamente para la
anoplastfa con incisién posterior.

Los lactantes con agenesia anorrectal inter-
media o alta o con atresia rectal, con fistula ha-
cia el tracto urinario o sin ella y todos los pa-
cientes con anomalias cloacales requerirdn co-
lostomia temporaria. Nosotros preferimos
usualmente una colostomfa sigmoidea, mien-
tras que otros usan rutinariamente colostomia
transversa derecha. Cualquiera de las dos es
aceptable. Sin embargo, la colostomia sigmoi-
dea da por resultado heces mas formadas y
menos complicaciones en la piel periostémica
que con la desviacién en un sitio mas proxi-
mal. Los nifios crecen bastante normalmente
teniendo una colostomia y dado que son incon-
tinentes de las heces durante el primer afio de
vida, una bolsa de colostornia puede ser en rea-
lidad mds simple de cambiar y mas facil de
manejar que los pafiales (aunque es més cara).
La colostomia debe ser dividida para asegurar
unta completa desviacién de las heces e impe-
dir la contaminacién del tracto urinario o la va-
gina por derrame de materia fecal en la por-
cién eferente y en la fistula distal. Es impor-
tante dejar —si fuese posible— la porcién distal
suficientemente larga, para hacer un procedi-
miento sacroperineal pull-through sin laparoto-
mia,*

Aun cuando el estoma sigmoideo se manten-
ga como colostomia en asa, el segmento distal
relativamente mds corto permite la irrigacién
del colon distal y evita que ocurra acidosis hi-
perclorémica. Esta anormalidad electrolitica se
observa ocasionalmente en pacientes con co-
lostomia transversa y es causada por la absor-
cién de orina, potencialmente infectada, por la
mucosa de un largo segmento de colon distal
no usado.?® En todo caso, los nifios con fistula
hacia el tracto urinario se benefician con una
profilaxis usando trimetoprima-solfarmetoxazol,
2 mg/kg/dia por via oral, en dos dosis divididas
u otra medicacién similar. La colostomia se de-
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Fig. 34-7. Correccidn de un ano imperforado con fistula rectohorquillar. Se elige el sitio para el ane con ayuda de un esti-
mulador eléctrico (A). Se aplican suturas de traccidn. La fistula se diseca cuidadosamente con tijeras para tenotomia (B).
Las suturas de traccion s¢ usan para guiar la abertura hacia una localizacién anal trasplantada dentro del complejo esfinté-
tico. Se usan suturas de puntos separados en Maxon 4-0 (C). El sitio de 1a fistula se cierra con sutura de puntos separados
4-0. Adviértase la preservacion del cuerpo perineal (D).



ja durante 9 a 12 meses, momento en el que se
hace la reparacion definitiva.

En las dltimas dos décadas fueron propues-
tas muchas técnicas para la “moderna” correc-
cién operatoria de anomalfas anorrectales altas
e intermedias. Incluyen procedimientos pull-th-
rough abdominoperineales;®* un procedimiento
pull-through sacroperineal o sacroabdominope-
rineal, segin Stephens y sus colaboradores aus-
tralianos,” que delinea al misculo puborrectal
y divide la fistula rectouretral desde dentro de
la atresia rectal; modificaciones del procedi-
miento de Stephens por Kiesewetter? y Reh-
bein,'®!” en los cuales se hace una reseccidén
submucosa para permitir un procedimiento
puli-through dentro de un manguito muscular
de la atresia rectal original. Mollard y col.’>"™
propusieron una rectoplastia transperineal ante-
rior para identificar el puborrectal y la fistula y
luego se usé la técnica abdominoperineal de
Kiesewetter, En 1982 de Vries y Pena® descri-
bieron la anorrectoplastia sagital posterior
(abordaje sacroperineal), que divide cada uno
de los misculos estriados en el plano sagital
medio, divide la fistula desde el lumen de la
atresja rectal y ahiisa significativamente al in-
testino distal para ajustarlo estrechamente den-
tro del complejo muscular, el que se reconstitu-
ye luego en torno del recto y el sitio de la ano-
plastia. Innovaciones mds recientes originadas
en Jap6n (Yokohama?®) y, especialmente en
Australia (Smith?'), combinan la excelente ex-
posicién aportada por la anoplastia sagital de
Pena'® (con la cual se evita la laparotomia y se
obtiene excelente exposicién para dividir la fis-
tula) con la modificacién de mantener intactos
a los miisculos puborrectal, pubococcigeo y es-
finter externo profundo y de ahusar minima-
mente el intestino. El procedimiento de Pena es
actualmente la operacién mds practicada para
lesiones altas ¢ intermedias. Presentafemos en
detalle la técnica de la operacidn de Pena'® y la
modificacién segin Smith.?!

Se hace anoplastia sagital cuando el nifio tie-
ne aproximadamente 1 afio de edad. El seg-
mento distal del intestino se prepara con solu-
cién de neomicina al 0,25%. Los antibidticos
preoperatorios se inician 2 horas antes del pro-
cedimiento. El bebé se ubica en posicién de na-
vaja con cuidadoso almohadillado de la ingle.
Se inserta un catéter urinario, el campo opera-
torio se prepara con un iodéforo y se colocan
las compresas apropiadas. El lugar propuesto
para el ano se determina mediante electroesti-
mulacidn muscular.

Se efectiia una incisién sagital en la linea
media sobre el sacro inferior, justo por encima
del céccix vy se lleva hasta el sitio previsto pa-
ra el ano; el elevador del ano y los esfinteres
se dividen posteriormente, incluyendo al pu-
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borrectal y al esfinter externo profundo (véase
fig. 34-8). Smith* modificé este procedimien-
to dividiendo sagitalmente las partes superfi-
cial y subcutdnea del esfinter externo y la por-
cién diafragmatica de los misculos del eleva-
dor (ileococcigeo, isquiococcigeo) pero sin
cortar el puborrectal, ¢l pubococcigeo ni el es-
finter externo profundo, gue se mantienen in-
tactos. ,

Se identifica el pouch rectal y se lo moviliza
circunferencialmente por encima del sitio de la
fistula mediante diseccién roma cerca de la pa-
red del intestino, para evitar lesionar las estruc-
turas neurales y el plexo prostitico. Se pasa
una cinta umbilical en torno de la atresia rectal.
Se penetra en el pouch rectal distal y la fistula
se identifica desde el interior del lumen. Se de-
sarrolla un plano submucoso en torno de la fis-
tula para evitar lesionar las vesiculas seminales
y la préstata. La fistula se cierra con sutura in-
terrumpida de Vicryl 0 Maxon 4-0. Se moviliza
luego el pouch rectal, manteniendo la diseccidén
en el plano de la pared intestinal y usando un
electrocoagulador con punta delgada para can-
terizar miltiples vasos (desde la arteria hemo-
rroidal media), justo por detris de la pared rec-
tal. En la gran mayoria de los casos, la movili-
zacién del recto a través del abordaje sacroperi-
neal es mas que adecuada y torna innecesaria
una laparotomia.

De ser necesario se ahidsa el intestino distal,
para que se ajuste cémodamente dentro del
complejo muscular reconstituido sin lesionar
los misculos esenciales. La forma ahusada se
logra escindiendo una cufia en forma de V en la
pared posterior del segmento atrésico rectal y
usando un cierre inversor en dos planos con el
plano interno en Vicryl o Maxon 4-0 y el plano
externo en seda o Prolene no reabsorbible 4-0.
Resulta importante evitar el afinamiento exce-
sivo que puede producir estrechamiento pro-
nunciado. Nosotros usualmente hacemos el
ahusado sobre un dilatador Hegar N2 12.

Se aplica entonces el recto ahusado dentro
del complejo muscular dividido, el cual se re-
constituye en torno del recto con suturas a pun-
tos separados de seda delgada. La sutura mds
profunda comienza en un punto en el cual la
porcién distal del elevador del ano se une a las
capas del esfinter externo, llevando al recto
cerca de la uretra o la vagina. La electroestimu-
lacién muscular se emplea para identificar me-
ticulosamente las estructuras. La pared del rec-
to se fija al complejo muscular en unos pocos
lugares, para intentar reincorporar la capa mus-
cular lisa longitudinal del recto al complejo
muscular estriado. Los mérgenes proximales de
los elevadores se cierran con puntos separados
en seda o Prolene 4-0. El recorrido de Ia ano-
plastia pasa entonces mds hacia atrds, hacia el
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Fig. 34-8. Anorrectoplastia sagital posterior. En posicién de pronacién se hace una incisién en la linea media desde la
parte inferior del sacro hasta el sitio elegido para el ano (A). Los miisculos elevador y esfinter se seccionan en la linea me-
dia posterior. Se identifica el pouch rectal (B). El pouch se abre y la fistula uretral es identificada dentro del lumen rectal
(). La reseccion submucosa libera al intestino de la fistula, que se cierra con sutura interrumpida (D).

sitio de la nueva abertura anal. La anoplastia se
completa asegurando el extremo del intestino
ahusado (todo el espesor) para la salida en piel
con suturas interrumpidas 4-0, incorporande al
esfinter subcutdneo en las pasadas,

En la modificacién de Smith? del procedi-
miento de Pena (en el cual el puborrectal se
mantiene intacto} se pasa un dren Penrose a
través del cabestrillo por debajo del sitio de la
fistula y entonces el intestino ahusado se pasa
a través del cabestriilo por delante del dren,
con ayuda de suturas de traccién. El intestino
distal se aplica dentro de los musculos eleva-
dores divididos y los esfinteres externos sub-
cutdneos, que se reconstituyen exactamente en
torno del intestino con puntos separados en se-
da 4-0. La anoplastia propuesta por Smith es
un trayecto recubierto de piel originalmente
adjudicado a Nixon, de Londres, !> que evita

la estenosis anocutdnea. El cierre de la piel en
ambas técnicas se hace con sutura subcuticular
y steristrips,

La colostomia se deja durante 3 a 6 meses
para permitir la completa curacién y adecuada
dilatacién de la nueva anoplastia. La dilatacién
se inicia de 10 dias a 2 semanas después de la
operacién (la primera dilatacion se hace usual-
mente bajo anestesia) usando primeramente di-
latadores Hegar Nos, 8, 9 y 10, aumentando
con el transcurso del tiempo a tamafios mayo-
res (p.ej., Nos. 11 y 12, luego 13 y 14). Los pa-
dres del nifio deben ser cuidadosamente instrui-
dos con respecto a la importancia de la dilata-
cién, que debe hacerse diariamente en el hogar
para evjtar la estenosis. Es importante que en
las primeras semanas y meses se hagan fre-
cuentes visitas de control al consultorio del ci-
rujano, para monitorear el progreso. Las dilata-



Esfinter
externo

externo profundo
(complejo muscular)

ANOMALIAS ANORRECTALES 511

Fig. 34-8. (Cont.). Se ahusa el intestino hasta la dimension de un dilatador Hegar N2 12 (E}. El complejo muscular se re-
constituye comenzando por la porcién més profunda del musculo puborrectal y del esfinter externo profundo (F), Luego
se reaproximan con sutura interrumpida los elevadores vy el esfinter externo superficial (G). La anoplastia ahusada se sutu-

ra a la piel con puntos separados en Vicryl o Maxon 4-0 (H).

ciones pueden ser necesarias entre 6 y 12 me-
ses después del procedimiento.

COMPLICACIONES
POSOPERATORIAS

Aunque de Vries y Pena® comunicaron sola-
mente complicaciones menores, olres autores
han descrito una cantidad de complicaciones
serias tras la anoplastia sagital posterior. Naka-
yama y col.!* comunicaron complicaciones se-
rias en 6 pacientes sobre un total de 23 (26%)
incluyendo: dehiscencia de la herida sacra, pa-
rdlisis del nervio femoral, pérdida en la recto-
plastia ahusada, fistula uretral recurrente, fistu-
las rectocutaneas miltiples y fistula en el su-
praelevador. La mayorfa de estas complicacio-

nes fueron relacionadas con errores técnicos y
probablemente sean evitabies. También se ob-
servan complicaciones genitourinarias, inclui-
dos vejiga neurogénica o irritable, estrecha-
miento uretral y diverticolo uretral, relaciona-
das con errores técnicos en el momento del
procedimiento pull-through.

RESULTADOS FUNCIONALES

A causa de la variabilidad de la anatomia y
las deformaciones sacrales, del amplio espectro
de afecciones anorrectales manejadas con dife-
rentes técnicas quirdrgicas y de los disimiles
criterios para definir el éxito, en ocasiones los
resultados han sido dificiles de comparar e in-
terpretar. Por lo general, la continencia fecal
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después de la correccién de anomalias bajas es
bastante buena. Los tejidos rectales habrdn sido
pasados metédicamente a través del complejo
muscular y una simple anoplastia con incisién
posterior o por trasplante ofrecera buen resulta-
do. Cuanto mds alta sea la atresia rectal, peor
serd el resultado funcional. En algunos infor-
mes se dice que las nifias alcanzan mejor conti-
nencia fecal que los varones, debido posible-
mente a la mayor incidencia en ellas de anoma-
lfas de nivel bajo e intermedio.

Se han desarrollado gran cantidad de méto-
dos para evaluar la continencia, incluidos los
subjetivos (p. ej., buena, mala, pobre), numéri-
cos (p. &]., 1a escala de Kelly basada en las pér-
didas fecales, sensaciones y hallazgos con ene-
ma de contraste)® y una variedad de evaluacio-
nes fisioldgicas, que incluyen: manometria
anorrectal, mapeo eléctrico de misculo esfinte-
riano, angulacién anorrectal, etc.’! Sin embar-
go, lo fundamental es apreciar si el paciente es-
14 limpio o sucio y maloliente.

Los resultados a largo plazo en pacientes con
ano imperforado alto indican que son buenos
en el 50% de los pacientes, mientras que la mi-
tad, restante tendrd resultados aceptables o po-
bres (incontinentes).'®* Los mejores logros
fueron obtenidos por Mollard,'? con 80% de
pacientes continentes. Sin embargo, esa inves-
tigacién abarcaba una cantidad de pacientes re-
lativamente pequefia (15 casos). Estudios re-
cientes sugieren alentadores resultados funcio-
nales a corto plazo con el procedimiento de Pe-
na y sus modificaciones, ya que se alcanzaron
buenos resultados en el 70% de los casos. 4%

Los pacientes que siguen incontinentes des-
pués de los 5 o 6 afios de edad deben ser eva-
luados para procedimientos secundarios. Antes
de la reoperacién se hardn cuidadosos estudios
de la musculatura pélvica y de la anatomia ra-
quidea del sacro (con TC, IRM, défecografia
por contraste, etc.), del tracto urinario y mapeo
eléctrico del esfinter. Los procedimientos para
reoperacién son mds ttiles en casos de “faltan-
te de complejo muscular” o de orificio anal ec-
tépico. La anoplastia sagital posterior de Pena
y el procedimiento perineal anterior de Mollard
han sido usadas exitosamente (en el 33% de los
pacientes) como operaciones secundarias.”? Re-
sulta prudente proteger al procedimiento secun-
dario por medio de una colostomia proximal
derivativa, para asegurar la curacién sin conta-
minacién fecal.'® En estos casos también es
esencial la cuidadosa preparacién del intestino.

Cuando a pesar de hacerse un procedimiento
pull-through adecuado queda incontinencia,
una operacidon con cabestrillo de musculo recto
interno del muslo puede ser itif para brindar
mejor control y tono muscular voluntario. Este
iltime procedimiento da resultado en el 60 al

70% de los casos. Empero, para la evacuacion
completa frecuentemente se requieren enemas.
En ciertos casos en que la incontinencia es ine-
vitable (p. e]. agenesia sacra, fracaso de inter-
venciones quirirgicas previas v de reoperacio-
nes), ¢l procedimiento que mejor resultado
ofrece a largo plazo es una colostomia termi-
nal. .

El manejo de los pacientes con variantes de
ano imperforado es dificil e implica un signifi-
cativo grado de responsabilidad médica, mu-
chas veces con seguimiento hasta la adultez.
Resulta esencial una precisa comprension de la
anatomnia y de las técnicas quiridrgicas. Estos
son procedimientos que no deben ser encarados
por el “cirujano ocasional” que rara vez trata
anomalias neonatales. La primera operacién
bien ejecutada por un cirujano experimentado
permite, en la mayoria de los casos, que el nifio
logre controlar exitosamente sus evacuaciones.
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