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ANAMNESIS

RNT (40 + 1) AEG (2925 g), mujer trasladada desde otro hospital por sospecha
de atresia anal

Antecedentes prenatales

Gestacion controlada y normoevolutiva. ECO semana 31: hidronefrosis izquierda
Ecografia 38 sg: pelvis izquierda 20 mm sin observarse rifién derecho

Perinatal

Nace mediante cesarea urgente por no progresion. Extracion muy dificultosa. No
presenta esfuerzo respiratorio eficaz, esta hipoténicay con FC < 100 Ipm. Ventilacién
con PPI. Inicia lanto enérgico al minuto de vida. Test de Apgar 7/9

Exploracion fisica

o Genitales externos normales
o Ausencia de ano, pero pliegues cutaneos en la zona del mismo
o Depresion en region lumbosacra con saliente 0seo
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

= Hemograma/ bioquimica /Gasometria: HCO3l Cal Niveles VitDy
PTH: normal

= Rx de abdomen/ Ecografia abdominal: agenesia renal derecha,
hematocolpos e ureterohidronefrosis izquierda grave

= Rxlumbosacra: agenesia de coxis. Cono medular a nivel de L2

= Ecografia cerebral: normal

= Estudio cardiolégico: normal

= Serie 0sea: normal

= Estudio genético (array y gen VANGL 1): pendiente

= CUMS: ureter izquierdo muy tortuoso con pelvis y calices muy dilatados
con reflujo vesicoureteral grado V

= Histerosalpingografia: se identifica tercio sueperior de vagina muy

dilatada y otra cavidad adyacente con aspecto cavidad uterina
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SOSPECHA DIAGNOSTICA
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= MALFORMACION ANORRECTAL ASOCIaC|on VACTERL
o Sd. Rokitansky
FISTULA RECTOVESTIBULAR Sd de Regresion
S Caudal
= AGENESIA RENAL DERECHA Sirenomielia
{‘ AN Currarino
= HIDROMETROCOLPOS g . Sd. QHV'RA """""""""
= AGENESIA DE VAGINA
= AGENESIA COXIS
= HIDRONEFROSIS IZQUIERDA
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Prevalencia; 1: 5.000 RN

Varones > Mujeres

Major clinical groups

Perineal (cutaneous) fistula

Rectourethral fistula

Prostatic
Bulbar
_Rectovasicak fistslam o, =
(N\Estibular fistula e
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ARM with no fistula

Anal stenosis

Rare variants

Pouch colon atresia/stenosis

Rectal atresia/stenosis

Rectovaginal fistula

H-type fistula

Others

' >50%
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MALFORMACIONES ANORRECTALES (MAR)

Genitourinarias (40 - 50%)

Cardiovasculares (30 = 35%)

Defectos del tubo neural (25 - 30%)

Gastrointestinales (5 - 10%

VACTERL (4 — 9%)

Sgnpscheny AN, Mndey ¥ Angrernyl maforranans | indkes Assoc Pemin’ Seng J0TN N0 01

Vertebral

Anal atresia

Cardiac defects
TracheoEsophageal fistula
Renal anomalies

Limb anomalies

X @

%

Servicio de
Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITAL GENERAL




ALGORITMO DE MANEJO

Inspeccién perineal
(esperar 24 horas)

Sin fistula
(5 %)

Rx lateralposicion prono
Ecografia

Cloaca Vestibular Perineal
(o vaginal
<1lcm > 1cm

intestino-piel intestino-piel

Colostomia
Vaginostomia Colostomia

Colostomia
Talla vesical

6-9 meses 2-3 meses

PSARP
PSARP =

Lépez P, Ruiz E, Azzcona |, Avalos |. Malformaciones Anorrectales. Hospital Universitario de Cruces,
Vizcaya
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2 SD. DE REGRESION CAUDAL | 150000 1/100.000

embarazos

Rara malformacion congénita de los
segmentos inferiores de la columna
vertebral, asociada a aplasia o hipoplasia
de la columna lumbosacra

- (+) Esporadicos

- Diabetes materna

- Hipoperfusiéon vascular

- Predisposicidon genética : mut.
— Gen VANGL1

Etiologia: multifactorial —

- Sirenomielia
Diagnaostico
Diferencial - Asociacion VACTERL
- Sd.Currarino—>- Masa presacra
o, - Defecto 0seo sacro
SOl 7 - Malformacién anorrectal ™
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S. OHVIRA S. HERLYN WERNER

WUNDERLICH
= hemivagina ciega total o _ _ = (tero didelfo
parcial Baja Prevalencia = hemivagina ciega total

Derecha > Izquierda

o parcial
= agenesia renal ipsilateral

= agenesia renal ipsilateral

Diagndstico — ECO abdominopélvica ( + frec. en menarquia)

endometriosis, adherencias pélvicas,
Complicaciones T infecciones con dolor pélvico cronico,
| infertilidad, etc.

Prondstico Buen prondstico reproductivo

____________________
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EVOLUCION

= Control TA

= Eco seriada

= CUMS

= Funcion renal (Cr) cada 72
h

= EqQ.A-B + lones cada
24/48h

* Profilaxis Cefuroxima
V.O

e Bicarbonato 1 M v.o.
e VitDv.o.
e Gluconato calcico 10 %

e
P
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CONCLUSIONES @

Importancia de una minuciosa exploracién del area genital y anal en el RN

Ante una malformacion anorrectal debe realizarse un estudio de
malformaciones asociadas, sobre todo en contexto de una posible
asociacion VACTERL ytambién por la posibilidad de Sd. de Regresion
Caudal anadido

La malformacion renal,en nuestro caso ensombrece el pronostico, siendo
prioritaria la prevencion de ITUS a la espera de un transplante renal

Destacar el S. de OHVIRA, como diagnostico infrecuente en el periodo
neonatal. Un diagnaostico, y por tanto, un tratamiento precoz, va a permitir
evitar las posibles complicaciones descritas en los casos detectados en
edad fértil, los mas frecuentes en la literatura cientifica
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