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Asociacion de malformacion
anorrectal con duplicaciones anales y
rectales

RESUMEN

El objetivo de este trabajo es compartir la experiencia en el diagnéstico
y tratamiento de casos de duplicaciones rectales y anales asociadas con
malformacién anorrectal.

Se reportan dos casos con oclusion intestinal y diagndstico tardio de
la malformacién anorrectal tratados inicialmente con laparotomia,
anastomosis latero-lateral de la duplicacién colénica proximal y co-
lostomia y un caso con diagndstico de malformacién anorrectal con
fistula recto-perineal al nacimiento al que, al realizarle colostomia,
evidencié duplicaciones colénica y rectal relacionadas. En los tres
casos se realiz6, para su correccion quirdrgica definitiva, un abordaje
abdominoperineal y anastomosis latero-lateral de la duplicacién rectal,
colocacién del recto dentro del complejo muscular anorrectal y poste-
rior cierre de la colostomia. En un cuarto paciente con malformacién
anorrectal sin fistula clinicamente evidente y colostomia al nacimiento,
la electroestimulacion perineal evidencié dos complejos musculares a
los que se les realiz6 un abordaje sagital, observandose dos fondos de
sacos ciegos rectales separados. Se realiz6 anastomosis termino-lateral
del recto duplicado y se decidié utilizar el complejo con mayor acti-
vidad contractil para la colocacién del neoano. Consideramos que el
abordaje sagital posterior es la mejor opcién quirtrgica para preservar
el complejo muscular con mejor prondstico para la continencia fecal.

Palabras claves: duplicacion rectal, duplicacién anal, malformacién
anorrectal.

Association of anorectal malformation
with anal and rectal duplication

ABSTRACT

The objective of this paper is to report our experience in the diagnosis
and therapy of rectal and anal duplications, all associated to anorectal
malformation.

We present three cases of rectal duplications with anorectal malforma-
tion with recto-perineal fistula and colonic duplication. Two of them
with delayed diagnosis and bowel obstruction, treated with laparotomy,
colostomy and side-to-side anastomosis of the proximal colonic duplica-
tion; in the third case the diagnosis of the colonic and rectal duplication
was made during a colostomy opening. For definitive correction, the
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three patients underwent abdomino-perineal approach and side-to-side
anastomosis of the rectal duplication, placement of the rectum within
the muscle complex, and later on colostomy closure. In a fourth patient
with anorectal malformation and colostomy after birth, the perineal
electro-stimulation showed two muscle complexes. A posterior sagittal
approach in both showed two separate blind rectal pouches; an end-
to-side anastomosis of the dilated rectum was made, and the muscle
complex with stronger contraction was used for the anoplasty. The
posterior sagittal approach is the best surgical option to preserve the
muscle complex, with a better prognosis for rectal continence.

Keywords: Rectal duplication, anal duplication, anorectal malforma-
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tions.

ANTECEDENTES

Las duplicaciones del tracto gastrointestinal son
malformaciones congénitas poco frecuentes.
Para que éstas se consideren verdaderas deben
cumplir tres criterios: 1) localizacion continua,
2) tener dos capas de mdsculo lisoy 3) mucosa
de cualquier parte del tracto digestivo."” El 5%
del tracto intestinal corresponde al segmento
rectal;'*® s6lo hay reporte de casos anecdéticos
de las duplicaciones anales.”

Las duplicaciones rectales pueden tener presen-
tacion clinica y anatomia polimorfas: desde una
masa en cavidad pélvica, la cual puede mostrar
compresién al tracto urinario, un trayecto fis-
tuloso al periné, hasta un prolapso rectal.® Sin
embargo, la asociacion de una duplicacion anal
con malformacién anorrectal es un hallazgo
menos frecuente. El objetivo de este trabajo es
compartir la experiencia en el diagndstico y tra-
tamiento de cuatro casos de duplicacién (rectal
y anal) asociados con malformacién anorrectal.

CASO 1

Nifa de tres meses de edad que presentd obstruc-
cién intestinal caracterizada por vémito biliar,

distension abdominal y ausencia de evacuacio-
nes. A nivel perineal mostraba una malformacion
anorrectal con fistula recto-perineal y un tabi-
que vaginal. (Figura 1) Se realizé laparotomia
exploradora que mostré una duplicacion del
colon total tubular con gran dilatacién del co-
lon duplicado. Se efectué comunicacion de las
estructuras duplicadas en forma proximal con
sutura mecanica (engrapadora lineal cortante),
hasta donde fue posible, y colostomia de dos
bocas en la unién del colon descendente y sig-
moides. La resonancia magnética pélvica mostr6
la dilatacién del recto duplicado, la terminacion
en fondo de saco ciego de uno de los rectos y
la presencia de una fistula al periné. (Figura 2)
Al afo de edad se efectu6é abordaje mixto: 1)
abdominal (comunicacién distal del recto dupli-
cado con engrapadoras lineales cortantes) y 2)
sagital posterior, se encontré el término del saco
ciego rectal duplicado a 2 cm del margen anal.
Dos meses después la colostomia fue cerrada
sin complicaciones.

CASO 2
Nifa de siete afios de edad con historia de

estrenimiento y poca respuesta a tratamiento
laxante. Se present6 al servicio de urgencias con
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Figura 1. A) Laparotomia que muestra duplicacion
tubular del colon con gran dilatacion. B) Periné que
muestra la fistula rectoperineal y el tabique vaginal.

impactacion fecal debida a la retencion de una
moneda en el recto. A la exploracion fisica se le
diagnosticé malformacion anorrectal con fistula
recto-perineal. El control radiolégico mostro
una imagen circular intrapélvica radioopaca. Se
realizo rectoscopia para la extraccion del cuerpo
extraio. Se iniciaron irrigaciones rectales para
desimpactacion fecal. El colon por enema mostr6
megarrecto. Ya que la distension abdominal no
se resolvid, a pesar de la desimpactacion fecal,
se hizo laparotomia encontrandose duplicacién
coldnicay rectal tubular que terminaba en fondo
de saco ciego con gran dilatacion quistica termi-
nal dentro del hueco pélvico, sin comunicacion
con el colon funcional. (Figura 3) Se realiz6
reseccion parcial del segmento distal duplicado
y anastomosis termino-lateral al colon funcional,
el cual terminaba en una fistula perineal. Se hizo
una colostomia en ese mismo procedimiento
quirdrgico. El reporte histopatolégico reporté un
espécimen de 48 cm de longitud y 8.5 cm de dia-
metro, al corte se identificé duplicacion tubular
de colon. En una segunda intervencion se efectu
un abordaje sagital posterior para correccion de
la malformacion anorrectal y, finalmente, en una
tercera, el cierre de la colostomia. No se deter-
minaron otras malformaciones asociadas. A un
afio de seguimiento la nifia presenta continencia
fecal y un patron regular de evacuaciones fecales.

INV

Figura 2. Resonancia magnética pélvica en cortes: A)
axial, B) sagital y C) coronal. La flecha muestra el sitio
de la duplicacién colénica.
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Figura 3. Laparotomia de una duplicacién coldnica
tubular que terminaba en fondo de saco con gran
dilatacién quistica.

CASO 3

Nifo de un ano de edad con diagndstico, en
la etapa neonatal, de malformacién anorrectal
con fistula recto-perineal, comunicacién inter-
ventricular, hidronefrosis izquierda, hipospadias
y microtia; al nacimiento se le realiz6 una co-
lostomia de dos bocas. El colostograma mostrd
duplicacion rectal tubular, terminando uno de los
rectos en fondo de saco y el otro como una fistula
perineal. (Figura 4) Se practicé anorrectoplastia sa-
gital posterior encontrandose complejo muscular
fuera de la linea media, desviado a la derecha y
la duplicacion rectal ya descrita por las imagenes
del colostograma. Se hizo comunicacién de la
duplicacion y anoplastia. Tres meses después se
cerré la colostomia. A 6 meses de seguimiento no
presenta estrefiimiento y adin no hay control de
esfinteres acorde con la edad actual.

CASO 4

Nifio de un ano de edad con malformacién
anorrectal sin fistula clinicamente evidente al

Figura 4. Colograma distal que muestra recto dupli-
cado.

nacimiento. Se realiz6 colostomia al nacimiento.
Durante la inspeccién perineal se encontraron
dos fosetas anales reactivas a electroestimulacion
y dos orificios meatales urinarios funcionales.
(Figura 5) Se efectué un abordaje sagital pos-
terior en ambos complejos musculares guiado
por el electroestimulador y dividiéndolos a la
mitad hasta la localizacion de dos fondos de
saco rectales, se identific6 el complejo muscular
con mayor activad contractil que fue elegido
para el sitio final de la anoplastia. Se realizé una
anastomosis del recto duplicado termino-lateral
al recto que fue descendido, dejando un sélo
complejo muscular funcional y anoplastia sub-
secuente. (Figura 6) A 4 afios de seguimiento el
nino tiene continencia fecal y un patrén normal
de evacuaciones fecales.

DISCUSION

A pesar de que la primera duplicacion rectal fue
descrita desde 1885 y la duplicacién anal en
1956, en la literatura actual sélo se han descrito
experiencias anecdoticas.”
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Figura 5. A) Regidn perineal que muestra ano imperfo-
rado sin fistula clinicamente evidente y dos complejos
musculares. B) Imagen de uretra duplicada.

Figura 6. A) Anastomosis del recto duplicado termi-
nolateral al recto que sera descendido. B) Anoplastia.

Las bases embrioldgicas de las duplicaciones
intestinales posteriores pueden ser explicadas
por un trastorno en la diferenciacién celular
caudal en los dias 23-25 de gestacion, resultando
una entidad en la que las estructuras derivadas
de la notocorda y la cloaca son duplicadas en
diferentes grados.® La teoria mas aceptada es la
de Veeneklas, en la cual hay un defecto en la
adherencia del endodermo a la notocorda;"?>?®
otras teorias son la propuesta por Lewis-Thyng
(formacién de diverticulo en la semana 8-9 de
gestacion) y la teoria de la duplicacién cau-
da|'1—3,840

Suelen asociarse otras malformaciones: labio
y paladar hendido, malrotacién intestinal,
cardiopatias, disgenesia lumbosacra, malfor-
maciones urinarias (en 45% de los casos para
duplicacién anal)®, malformaciones renales
en 60% de los casos,’ doble sistema colector,

INV

onfalocele, duplicaciéon peneana, duplicacién
uretral (como es el caso de uno de nuestros
pacientes); mielomeningocele, espina bifida
oculta,’ teratoma, ependimoma, reflujo vesi-
coureteral y hemangiomas."" Los pacientes que
no presentan malformaciones espinales tienen
mejor prondstico. Tres de nuestros pacientes
mostraron malformaciones asociadas: un caso
con tabique vaginal; un caso con duplicacién
uretral; otro con hipospadias, hidronefrosis,
microtia y cardiopatia; ninguno de nuestra serie
tuvo disgenesia lumbosacra.

De acuerdo con Ladd y Gross'? una duplicacién
del tubo digestivo, en general, debe reunir tres
criterios para que se considere como verdadera:
1) continuidad o contigiiidad con el tubo diges-
tivo normal, 2) tener dos capas musculares y 3)
una mucosa intestinal normal. La mucosa ect6-
pica gastrica o el tejido pancredtico son raros.

Aunque no es una regla las duplicaciones
rectales son frecuentemente posteriores y se
pueden clasificar como: tipo |, quisticas y tipo
II, tubulares. A su vez, las duplicaciones tipo |
son las anomalias reportadas mas comdnmente
(90%) y no tienen comunicacion con el recto.
La duplicaciones tipo Il pueden ser divididas, a
su vez, en aquellas que terminan en un fondo
de saco ciego (II-A); las que comunican con el
recto y presentan una fistula (II-B); las asociadas
con fistulas que comunican hacia el periné (II-
C) y quistes mltiples (II-D). Se han usado una
variedad de términos para la duplicacion rectal:
enterocistoma del recto, quiste presacro, quiste
rectal, hamartoma quistico.

La presentacion clinica de la duplicacion rectal
depende de los siguientes factores: 7) el tamafio
y el efecto de masa que ocasiona, 2) le existencia
de fistula, 3) la sobreinfeccién de la duplicacién,
4) la presencia de mucosa ectdpica gastrica con
ulceracién y 5) degeneraciéon maligna (adeno-
carcinoma).'?®
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La mayoria de las duplicaciones rectales son
localizadas en el espacio retrorrectal como una
masa quistica;® sin embargo, diversas presenta-
ciones clinicas pueden estar presentes, lo cual
se corrobora claramente en nuestra serie de
casos. En el periodo neonatal pocas veces son
sintomaticas, a menos que se presenten como un
abultamiento por fuera del canal anal o como un
trayecto fistuloso que se abre en la linea media
posterior. En los casos de duplicaciones quisticas
localizadas en el area retrorrectal pueden ma-
nifestarse por compresion del recto y del tracto
urinario. La duplicacién quistica rectal puede
ser palpada al realizar un examen rectal, iden-
tificdindose como una masa firme que protruye
del hueco pélvico. Una duplicacién quistica,
conforme incrementa de volumen por fluido
acumulado, puede causar sintomas locales tales
como: hipersensibilidad, dolor lumbar, dolor
suprapubico, obstruccién intestinal, disuria y
dolor cidtico (como sucedi6 en el caso dos de
nuestra serie).

A su vez, la duplicacion anal se puede presentar
de manera aislada o como parte de un sindrome
de duplicacion caudal, asociandose de manera
usual con duplicacién rectal, coldnica, o ambas.
Existen tres formas clinicas de presentacion de
las duplicaciones anales: a) doble ano aso-
ciado con duplicaciones rectal y colénica, b)
duplicacion colénica con un ano normal y el
otro ano imperforado con o sin fistula al tracto
genitourinario y ¢) duplicacion colénica, rectal
y anal, con ambos anos imperforados con o sin
fistula al tracto genitourinario (como fue el caso
de uno de nuestros nifos). La primera de éstas es
en extremo rara y se puede localizar a los lados
de la linea media. Los dos presentan complejo
muscular independiente; sin embargo, uno de
los dos estd mejor desarrollado y la separacion
entre ellos es variable. Cuando se asocia con
duplicacion colénica ésta es usualmente tubular.
La relacion, de acuerdo con el género, favorece
al femenino en proporcion de 9:1, lo cual sugiere

Volumen 35, Ndim. 4, julio-agosto, 2014

influencia de factores genéticos asociados;” sin
embargo, se desconoce el mecanismo.

Las duplicaciones anales son definidas histopa-
tolégicamente por las siguientes caracteristicas:
1) epitelio escamoso en el extremo caudal,
2) epitelio transicional en el extremo craneal
y 3) musculo liso en la pared de la duplica-
cion 2468111314 Algunos autores reportan epitelio
ciliar seudoestratificado de tipo respiratorio® o
células del epitelio vesical.*'?

Esta malformacion se manifiesta por estrefi-
miento, secrecion mucosa, fistulas recurrentes,
prolapso rectal, dolor o inflamacién, pero lo
mas comun es que se detecte durante una ins-
peccion perineal 2481415 E[ sangrado transrectal
corresponde a una forma de presentacién menos
usual, normalmente asociado con mucosa ecté-
pica gastrica,*®'* asi como obstruccién urinaria
e hidronefrosis en el periodo neonatal.**3

Como apoyo para la elaboracion del diagnéstico
correcto de las duplicaciones rectales y anales
se incluyen: radiografia de abdomen, ultrasoni-
do, tomografia axial computada y resonancia
magnética, siendo ésta Gltima la mds precisa
para delimitar la localizacién, el volumen, las
relaciones anatémicas del segmento duplicado,
asi como malformaciones asociadas.'¢8111415

En el caso de las duplicaciones anales un enema
contrastado o un cistograma miccional pueden
ayudar a evidenciar fistula urinaria. Los estudios
contrastados distales (colostogramas) destacaron
por su utilidad en nuestra serie de casos.

Una vez realizado el diagnéstico el tratamiento
debe ser quirdrgico y basar la eleccién en la lo-
calizacién y el tipo de duplicacion. La reseccion
total de la lesién previene la degeneracion ma-
ligna de la duplicacién;'*#1913-15 bajo cualquier
circunstancia se debe priorizar la continencia y
la apariencia de los genitales externos.
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Las opciones disponibles son los abordajes sagi-
tal posterior, transanal, transcoccigeo y abordajes
abdominales anteriores; el primero es el mas
utilizado ya que permite la correccién de fistulas
si existen y mantiene intacta la anatomia de la
continencia.' %1014

El abordaje abdominal se utiliza en el caso de
duplicaciones extensas y proximales,'®'* |le-
gandose a complementar con un abordaje sagital
posterior. Algunos autores prefieren Gnicamente
la mucosectomia y la reparacion primaria sin
incidir sobre el complejo muscular anal previ-
niendo, asi, la lesion de éste y la transformacién
maligna; tiene la ventaja de ser un procedimiento
mas sencillo.” Cuando la duplicacién se en-
cuentra separada por una membrana se puede
realizar corte y anastomosis para formar un solo
conducto utilizando engrapadoras mecanicas.
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