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Anamnesis

RNT (38+0) AEG (3860g), varon que ingresa procedente de
otro hospital por sospecha de malformacion anorrectal

Antecedentes Prenatales:

Gestacion controlada y normoevolutiva. Cesarea por placenta previa
Perinatal:

No precisa reanimacion, si aspiracion de secreciones. Test de Apgar

9/10. A las 3h de vida, en planta de maternidad, cuadro de vomitos,
distension abdominal y distrés respiratorio leve.

Exploracidon Fisica

+¢* hidrocele bilateral, rafe ligeramente desviado,
orificio anal lateralizado a la izquierda,

.
ausencia de pliegues; no se consigue pasar sonda rectal
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Pruebas complementarias al ingreso

% Radiografia toracoabdominal: dilatacion de asas

% Hemogramay Bioquimica: normal

*» Estudio cardiologico: normal

% Hemocultivo: negativo

% Ecografia cerebral y abdominal: no malformaciones

% Ecografia lumbar: Cono medular sugestivo de
localizacion en L3

“ Rx lumbo-sacra: agenesia de S5y coxis

DiagnOStiCO  MALFORMACION ANORRECTAL
CON FISTULA RECTOPERINEAL

SINDROME DE REGRESION CAUDAL
POSIBLE MEDULA ANCLADA
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congeénitas.

HOMBRES

MUJERES

DEFECTOS COMPLEJOS
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Definicidn: grupo de anomalias

Clasificacion (Pena 1995)

DEFECTO

Fistula recto-perineal

Fistula Tecto-uretro-bulbar
Fistula recto-uretro-prostatica
Fistula recto-vesical

Ano imperforado sin fistula

Fistula recto-perineal

Fistula recto-vestibular

Cloaca con canal comun corto (<3cm)
Cloaca con canal comun largo (>3cm)
Ano imperforado con fistula

Cloaca posterior

Asoclacion con masa presacra
Atresia rectal

Extrofia cloacal

Levitt MA, Pefin A, Anarectal malformateons, Orphanet Journal of Nare Diaeasss 2007, 2:3)

Anomalias asociadas

Genitourinarias (40 - 50%)

Cardiovasculares (30 - 35%)

Gastrointestinales (5 - 10%

VACTERL (4 - 9%

MALFORMACIONES ANORRECTALES (MAR)

Prevalencia: 1:4000-5000 RN
Varones > Mujeres

Defectos del tubo neural (25 - 30%)
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Malformacion anorrectal tipo fistula rectoperineal

* Ausencia de ano y/o obstruccion distal de la via digestiva

s Extremo distal del recto desemboca delante del area del ano teorico
(fistula)

¢ Meconio en rafe medio = Diagnostico

Tratamiento % Dieta absoluta. SOG abierta a bolsa
de nuestro ¢ Nutricion Parenteral
_ s Ampicilina + Gentamicina IV
paciente % Cirugia:colostomia de descarga +
fistula mucosa
*» Analgesia: fentanilo y paracetamol
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Algoritmo actuacion

VA RO N Inspeccion perineal y

analisis de orina
(esperar 24 horas)

Evidencia clinica Cuestionable

(90%) (10%) Invertograma

>

Rx lateral o
posicion prono f
ECOGRAFIA 19 _¢

-“Asa de cubo” -Perine liso
-Fistula perineal -Meconio en orina
-Fistula en rafe medio -Aire en vejiga
-Estenosis y memb anal

>1cm <1cm
intestino-piel intestino-piel

*PSARP minima en RN
aNo colostomia «PSARP minima en RN
-No colostomia

UN/[/ Lopez P, Ruiz E, Azcona I, Avalos I. Malformaciones Anorrectales. Hospital Universitario Cruces, Vizcaya
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Pronodstico

Depende de la COMPLEJIDAD de la malformacion y anomalias asociadas

Complicaciones

Complicaciones tempranas
Hemorragia
Edema

Isquemia, necrosis Complicaciones tardias

Prolapso-evisceracion

Infeccion periestomal

Perforacion, fistula Estenosis

Granuloma

Retraccion

Dermatitis periestomal
Hernia

Relacionadas a la cirugia correctora:

Refistulizacion a uretra

Diverticulos uretrales

Prolapso de mucosa anal

Estenosis anal con dilatacion del recto
Incontinencia fecal

Estrefiimiento
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SD. DE REGRESION CAUDAL

1/50.000 - 1/100.000 embarazos

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

lumbosacra
Etiologia
< MULTIFACTORAL

La mayoria Esporadicos
- Diabetes materna
- Hipoperfusion vascular

- Predisposicion genética
(mutacion gen VANGL1)

uN“Qb 1“T()

g. m-
= &8

< ’ b

=
>
w
S
<
S
7 Hex®

Diagndstico Diferencial

** Sirenomelia

«» Sindrome VACTERL

+* Sindrome de Currarino

- Masa presacra
- Defecto 6seo sacro

- Malformacién anorrectal

— Multidisciplinar
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Evolucion Clinica

Colostomia

descarga

1ddv

Dehiscencia
de la herida

Reconstruccion
ostomia

Valoracion

~=7 Anorrectoplastia
neurocirugia

diferida

6ddv

Previsto 4-8semanas
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Conclusiones

“*Importancia de una minuciosa exploracion del area
genital y anal en el RN

“*La presencia de meconio en rafe medio nos puede
orientar hacia la presencia de una fistula perineal

s» Debe realizarse un estudio de malformaciones

asocladas, sobre todo en contexto de S. de VACTERL
0 S. de Regresion Caudal

“*Precisan seguimiento a largo plazo con el objetivo de

conseguir un control fecal, urinario y un desarrollo
sexual normal
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