MINISTERIO DE SALUD
INSTITUTO NACIONAL DE
SALUD DEL NINO —-SAN BORJA

N° C44 12018/INSN-SB/DG

"Afio del Didlogo y la Reconciliacion Nacional”

RESOLUCION DIRECTORAL

Lima, 06 MAR. 2018
VISTO:

El Expediente N° 18-002609-001/INSN-SB, sobre aprobacién de la Guia de
Practica Clinica de Malformacién Anorrectal del Instituto Nacional de Salud del Nifio-San
Borja; y

CONSIDERANDO:

Que, el segundo parrafo del articulo 5° del Decreto Supremo N° 013-2006-SA,
Reglamento de Establecimientos de Salud y Servicios Médicos de Apoyo, dispone que
los establecimientos de salud deben contar con guias de practica clinica referidas a la
atencion de los pacientes, personal, suministros, mantenimiento, seguridad y otros que
sean necesarios; asimismo, el inciso s) del Articulo 37°, prescribe como funcion del
Director Médico, disponer la elaboracion de las referidas guias de practica clinica;

Que, el numeral 6.1.3 de las “Normas para la elaboracion de documentos
Normativos del Ministerio de Salud” aprobada por Resolucion Ministerial N° 850-
2016/MINSA describe a la “Guia de Practica Clinica” como documento normativo con el
que se define de manera detallada el desarrollo de procesos y procedimientos abocados
al diagnostico o tratamiento de un problema clinico, donde se establecen procedimientos,
metodologias, instrucciones o indicaciones que permite al operador, seguir un
determinado recorrido, orientandolo al cumplimiento del objeto de un proceso y al
desarrollo de una buena practica:

Que, el numeral 5.9 de la “Norma Técnica de Salud N° 117-MINSA/DGSP-V.0!
para la Elaboracion y Uso de Guias de Practica Clinica del Ministerio de Salud”,
aprobada por Resolucion Ministerial N° 302-2015/MINSA, dispone que los
establecimientos de salud publicos del segundo y tercer nivel, podran elaborar Guias de
Practica Clinica, basadas en evidencias cientificas que les sean prioritarias;

Que, mediante Resolucion Ministerial N° 414-2015/MINSA, se aprueba en calidad
de Documento Técnico, la Metodologia para la Elaboracion de Guias de Practica Clinica,
a fin de contribuir a la calidad y seguridad de las atenciones de salud:

Que, el literal b) del articulo I1.4.1 del Manual de Operaciones del Instituto
Nacional de Salud del Nifio-San Borja, aprobado por la Resolucién Ministerial N° 512-
2014/MINSA, establece que una de las funciones de la Unidad de Atencién Integral
Especializada, es elaborar y proponer las politicas, normas, guias técnicas en el campo
de su especialidad, asi como efectuar su aplicacion, monitoreo y evaluacion de su
cumplimiento;

Que, el Anexo 2 de la Ficha de Descripcion del Procedimiento: “Elaboracion y
Aprobacion de las Guias de Practica Clinica y/o Guia de Procedimiento” del Manual de
Gestion de Procesos y Procedimientos de la Unidad de Gestion de la Calidad, aprobado
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por Resolucion Directoral N° 118/2017-INSN-SB, establece la estructura de la Guia de
Practica Clinica;

Que, la Sub Unidad de Atencion Integral Especializada de Cirugia Neonatal y
Pediatrica elabora la Guia de Practica Clinica de Malformacion Anorrectal, iniciandose el
tramite de aprobacion con Nota Informativa N° 070-2018-SUAIEPCNP-INSNSB;
consiguientemente, a través de Nota Informativa N 076-2018-UAIE-INSNSB, el Director
Ejecutivo de la Unidad de Atencion Integral Especializada, emite opinion favorable sobre
la Guia de Practica Clinica de Malformacion Anorrectal; y, mediante Nota Informativa N°
00104-2018-UGC-INSN-SB, la Unidad de Gestiéon de la Calidad solicita, evaluar vy
aprobar mediante Resolucion Directoral la Guia de Practica Clinica de Malformacion
Anorrectal;

Que, mediante Informe Legal N° 36-2018-UAJ-INSN-SB, la Unidad de Asesoria
Juridica opiné, por la aprobacion de la propuesta de la Guia de Practica Clinica de
Malformacion Anorrectal del Instituto Nacional de Salud del Nifio-San Borja; y,

Con el visto bueno del Director Adjunto, del Director Ejecutivo de la Unidad de
Atencion Integral Especializada, de la Jefa de la Unidad de Gestion de la Calidad y de la
Jefa de Unidad de Asesoria Juridica; y, estando a lo dispuesto en el Decreto Supremo N°
013-2006-SA y en la Resolucion Ministerial N° 512-2014/MINSA,;

SE RESUELVE:

Articulo 1°.- APROBAR la Guia de Practica Clinica de Malformacion
Anorrectal del Instituto Nacional de Salud del Nifio - San Borja, la misma que como
anexo adjunto forma parte de la presente Resolucion Directoral.

Articulo 2°.- DISPONER que se realice la publicacion de la presente Resolucion
en la pagina web de la Institucion conforme a las normas de Transparencia y de Acceso
a la Informacion Puablica.

REGISTRESE, COMUNIQUESE Y CUMPLASE

Dra. Zulema s Gonzales
DIRECTORA GENERAL

EZTG/BSPBIjity

Distribucion:
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= { () Unidad de Atencion Integral Especializada
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Establecer los pardmetros para el diagnostico, tratamiento y seguimiento de los pacientes con
patologia de Atresia Duodenal que demandan atencion especializada, contribuyendo a su vez
como medio de referencia en el manejo integral del paciente con Malformacion Anorrectal

(MAR) a nivel nacional.

II. OBJETIVO

~ Lograr uniformidad de criterios diagnésticos y terapéuticos clinico - quirirgicos en el
manejo integral del paciente con Malformacién Anorrectal (MAR).

~ Contribuir al cumplimiento de los objetivos funcionales y estratégicos del INSN San
Borja segln la normatividad vigente del Ministerio de Salud.

~ Disminuir la variabilidad de la practica clinica quirtrgica en el Servicio de Cirugia

Neonatal y Pediatrica del INSN San Borja.

111. AMBITO DE APLICACION

Se aplicara en los Servicios de Cirugia Neonatal, Neonatologia, UCIN, Pediatria y demas
servicios que estén involucrados en el diagnostico y tratamiento del paciente con patologia

Anorrectal Congénita (MAR) del Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja.

IV. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE ESTENOSIS LARINGA Y/0 TRAQUEAL

4.1 NOMBRE Y CODIGO CIE 10 - MALFORMACION ANORRECTAL:
(Q42.0: Ausencia, atresia y estenosis congénita del recto, con fistula
Q42.1: Ausencia, atresia y estenosis congénita del recto, sin fistula
Q42.2: Ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, con fistula
Q42.3: Ausencia, atresia y estenosis congénita del ano, sin fistula

V. CONSIDERACIGNBSGENM

5.1 DEFINICION.-
Anomalia congénita que se caracteriza por ausencia de ano o de recto, con o sin fistula, que
se origina por la interrupcién del normal desarrollo caudal del embrién en sus primera

semanas de vida. Comprende un amplio espectro de anomalias congénitas que involufran

fﬂ,oi ""‘”q&
al recto y ano y en algunos casos al tracto urinario y genital. 1,2,3 s '@ “%E
§ PR
J kil i
vege
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e CLASIFICACION

Con el fin de tratar de unificar criterios, Stephens y Smith (1986) propusieron la "clasificacion
de Wingspread", la cual toma como referencia la relacién existente entre el ano y el recto con
respecto al plano del musculo elevador del ano. De esta manera las anomalias anorrectales son
divididas en lesiones altas, intermedias y bajas.7, 10

Por considerarla de mayor validez a estos fines, seguimos la clasificacion propuesta por
Alberto Pefia (Figs. 1-8) que describe claramente la totalidad de las variantes observadas y
orienta las estrategias de los tratamientos. En la misma se definen las caracteristicas de las
distintas fistulas rectales en cada sexo asi como las malformaciones mas complejas, lo que
permite comprender la anatomia quirtrgica en cada variedad y contribuye a facilitar la

evaluacion mediata de los resultados funcionales.2

VARONES
MAR con Fistula Perineal
MAR con fistula Recto Uretral
(Bulbar - Prostatica)
MAR con Fistula Recto vesical
MAR sin fistula
Atresia Rectal |

En caso de las FISTULAS PERINEALES muchas veces la fistula es demasiado estrecha, los

términos ano cubierto, membrana anal y malformaciones en asa de cubeta se refieren a

diferentes manifestaciones externas de las fistulas perineales.

Fig. 1. MAR CON FISTULA RECTO PERINEAL Fig. 2. MAR CON FISTULA RECTO URETRAL BULBAR

Fecha: Enero 2018 Codigo : GPC-003 /INSN-SB/ Pagina 4 de 30
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Fig.4. MAR CON FISTULA RECTO VESICAL
Fig. 3. MAR CON FISTULA RECTO URETRAL
PROSTATICA

MUJERES
MAR con Fistula Perineal
MAR con Fistula Vestibular
MAR sin fistula
MAR con fistula Recto vaginal
Atresia Rectal
MAR compleja
Cloaca

Fig. 5. MAR CON FISTULA RECTO PERINEAL Fig. 6. MAR CON FISTULA RECTO VESTIBULAR
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Fig. 7. MARSIN FISTULA Fig. 8. ATRESIA RECTAL

Imagenes tomadas del Libro: Ashcraft’s Pediatric Surgery 5t Edicion, George W. Holcomb, 111 -
| Patrick Murphy. Cap. 36. Imperforate Anus an Chacal MALFORMATIONS (Marc. A. Levitt MD Alberto Pena, MD). Cap 37
Fecal Continence and Constipation.

5.2 ETIOLOGIA.-

La etiologfa de las Malformaciones Anorrectales es atin desconocida, esta determinado por

la defectuosa formacién de estructuras viscerales, 6seas, musculares y nerviosas, la

mayoria de las cuales permaneceran como secuelas anatomo-funcionales, a pesar de una

correcta reparacion quirargica recto-anal.

5.3 FISIOPATOLOGIA.-
e CLASIFICACION

El tubo digestivo primario se origina del endodermo alrededor de la tercera semana de

gestacion, se divide en tres porciones anterior, medio y posterior.

r

El recto posterior da origen al tercio distal del colon transverso, colon descendente,
sigmoides, recto y la porcion superior del conducto anal. El endodermo del intestino

posterior forma el revestimiento interno de la vejiga y de la uretra.

4°semana: existe la presencia de la cloaca en la cual desembocan el alantoides, los
conductos de Wolf y el intestino posterior.

Entre la 4°-6°: la cloaca se divide en un plano coronal por el septum urorrectal que
crece desde arriba hacia la membrana cloacal y divide la cloaca en porcion
anterior; el seno urogenital primitivo y una porciéon posterior, el conducto
anorrectal.

Entre la 7° semana: la membrana cloacal se divide en membrana anal posterior y
membrana anal urogenital anterior, la membrana anal es rodeada por

abultamientos de mesénquima.
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~ En la 8° semana: se advierte en el fondo una depresion ectodérmico llamada fosa
anal o proctodeo.

~ Enla9°semana: se rompe la membrana anal y el recto se comunica con el exterior.

La alteracion del desarrollo del proctodeo o del tabique urorrectal puede ocasionar

malformaciones anorrectales, con o sin comunicaciones anoémalas entre el recto y el

periné, la uretra, la vejiga, el vestibulo.

5.4 ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS

93 ]
931

Las Malformaciones Anorrectales son las malformaciones mas frecuentes del tubo
digestivo, pues afecta a uno de cada 4,000 recién nacidos, existiendo un predominio del
sexo masculino de 1.4 -1.6:1.

El defecto mas comtn en los varones es la Malformacion Anorrectal (MAR) con fistula
rectouretral bulbar, siendo la anormalidad mas frecuente en mujeres MAR con fistula
recto vestibular. La MAR sin fistula es un defecto infrecuente y se presenta
aproximadamente en un 5%. La fistula rectovaginal es un defecto casi inexistente que se

presenta en menos del 1% de todos los casos.

FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS

5.5.1 MEDIO AMBIENTE
En estudios realizados en ratas expuestas a etretinato 9y etilentiourea al 1% se
presento alteraciones en el septo urorrectal.
Como ya se menciond anteriormente la exposicion a insecticidas y plaguicidas en
las madres predispone a tener hijos con malformaciones.
Se ha demostrado que madres expuestas a Rayos X presentan este riesgo. La
radiacion ionizante mata rapidamente las células que se encuentran proliferando
provocando anomalias congénitas, actia también como mutdgeno al producir
alteraciones genéticas de las células germinales y sus subsiguientes
malformaciones siendo mas grave si se aplica en el primer trimestre del embarazo.
La dosis de i6n considerada de riesgo para el embrion es de 10 rads (unidad de

medida de la radiacion absorbida). (24

Fecha: Enero 2018 Codigo : GPC-003 /INSN-SB/ Pagina 7 de 30
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5.5.2 ESTILOS DE VIDA

Existen factores de riesgo materno que son caracteristicas de la madre que
presentan una relacion significativa con las malformaciones anorrectales.

Los factores que hemos considerado son predictivos ya que las caracteristicas que
constituye el factor de riesgo estan relacionadas con el dafio, sin ser la causa

directa.

EDAD MATERNA
Es un factor biologico asociado a ciertas malformaciones, entre ellas las
anorrectales. La edad superior a los 35 afios en la madre supone mayor riesgo de
malformaciones cromosomicas y no cromosomicas. (20)

» PARTOS PREVIOS CON HISTORIA DE MALFORMACION.
En madres que han tenido partos previos de neonatos con alguna malformacion
mayor o menor, se ha observado que se hallan en mayor riesgo de tener hijos con
MAR. (21)

» NIVEL SOCIOECONOMICO
Aumenta en 1.12 veces el riesgo de una malformacién congénita en familias con
falta de recursos para un adecuado cuidado durante el embarazo, realizacion de
examenes, alimentacion adecuada y habitos sociales inadecuados.
Las deficiencia de constituyentes en la dieta materna es responsable de
nacimientos de descendientes con malformaciones. Varios estudios han
demostrado relacion entre la dieta de mujeres embarazadas y el déficit vitaminico
en general con malformaciones. La alimentacion durante el embarazo se ha
considerado siempre un factor de seguridad crucial para el correcto desarrollo del
feto y la propia salud de la mujer. (20)

~ LUGAR DE RESIDENCIA
El lugar en el que viven las madres también representa un factor de riesgo. Se ha
visto que en las madres que viven en areas rurales aumenta 1.1 veces el riesgo de
malformaciones por menor informacién y acceso a nuevas técnicas de control
prenatal, asi como la realizacion de trabajos que suponen un riesgo para el
embarazo.
En algunos casos de madres que viven en areas urbanas con un alto grado de
contaminacion ambiental, también se han presentado hijos malformados.
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INSTRUCCION

La falta de instruccién en la madre se considera como un factor de riesgo debido a
la falta de planificacion de la gestacion, al desconocimiento de ciertos cuidados que
deben llevarse durante el embarazo, como una adecuada alimentacidn, controles
médicos frecuentes, evitar trabajos excesivos e ingesta de sustancias que alteran el

desarrollo fetal, etc.

OCUPACION

Hace referencia al tipo de actividad que la madre realiza diariamente, se ha
demostrado que las madres involucradas en actividades agricolas durante el
primer trimestre de la gestacion tienen un riesgo de multiples anomalias
congénitas. La incidencia de malformaciones congénitas en mujeres expuestas a
pesticidas alcanza una tasa de incidencia de 41.24/1000 nacidos vivos en algunos
paises de Latinoamérica. La asociacion de exposicion a pesticidas y
malformaciones congénitas es controversial pero existe evidencia epidemiolégica
que senala que la exposicion prolongada en la etapa prenatal causa lesiones
congénitas en los recién nacidos, segun el desarrollo embrionario, tiempo de

exposicion y caracteristicas del toxico. (22)

ENFERMEDADES DE LA MADRE

Los hijos de madres con DG o pregestacional, asociado a una hiperglicemia en
ayunas (mayor de 105 mg/dl), tienen un riesgo tres a cuatro veces mayor de
malformaciones. (23)

El lupus eritematoso sistémico, hipotiroidismo y fenilcetonuria son otras de las
enfermedades que presentan un mayor riesgo de anomalias digestivas en sus

descendientes.

INGESTA DE DROGAS.
El consumo de alcohol, tabaco, drogas ilicitas y medicamentos son causantes del
4% de los defectos congénitos. El riesgo es mayor desde la tercera a la octava
semana del embarazo, etapa en la que se forman los tejidos y 6rganos del embrion.
Estas sustancias actuan como teratégenos provocando una embriogénesis
anormal, al alterar los procesos moleculares o bioquimicos especificos provoca

muerte celular, disminucion de la proliferacion celular lo cual se manifiesta cf

malformacion. (:

- £z
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El riesgo estimado de una pareja de tener otro hijo con una MAR es de alrededor
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FACTORES HEREDITARIOS

v
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del 1 %. Se ha descrito en algunos casos un tipo de herencia autosémica recesiva,
pero la recurrencia en la hermandad es por lo general baja. Es importante tener
presente la asociacion VACTERL, CHARGE, trisomia 21,13, 18 y depleciones
22ql11.2.

5.5.4 PATOLOGIAS ASOCIADAS

e DEFECTOS UROLOGICOS: (aproximadamente 50 - 67%)
— Hidronefrosis
— Reflujo vesicoureteral
— Criptorquidea
-~ Escroto bifido
— Rinon multiquistico
— Agenesia o Displasia renal
- Rifién en herradura
— Hipospadia
— Transposicidn pene-escrotal

—  Obstruccion de la union pélvico-ureteral.

e MALFORMACIONES CARDIOVASCULARES: (aproximadamente 30%, pero solo
el 10% tiene repercusion hemodinamica de importancia)
—  Defectos septales auriculares
— Persistencia del ducto arterioso
—  Defectos septales ventriculares
— Hipertensién pulmonar
— Vena cava superior bilateral

— Tetralogia de Fallot

e DEFECTOS ESPINALES Y SACROS: (aproximadamente 30%)

— Ausencia de una o varias vertebras sacras, hemisacro, hoyuelo sacro,

hemivértebra dorsal-lumbar.

- Agenesia de coxis

Fecha: Enero 2018 Codigo : GPC-003 /INSN-SB/ Pagina 10 de 30
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¢ DEFECTOS DEL SISTEMA NERVIOSO CENTRAL: (aproximadamente 25%)

- Médula anclada

— Estenosis dural

— Canal espinal angosto

- Diastematomielia

- Mielomenigocele posterior
— Meningocele anterior oculto

— Teratomas

e DEFECTOS DIGESTIVOS: (aproximadamente entre el 5 - 10%)
— Atresia esofagica
— Atresia - estenosis duodenal

— Enfermedad de Hirschsprung

e CRANEOFACIAL: (aproximadamente 23%)
— Discapacidad auditiva
— Fisura labio - palatina
— Micrognatia
— Craneosinostosis

— Depresion puente nasal
e TRISOMIA 21: (presencia de ano imperforado sin fistula en un 95%)
— En todo neonato con sospecha de MAR se debe buscar manifestaciones

clinicas sugestivas de anomalias congénitas y/o manifestaciones

sindromicas: asociacion VACTERL y trisomia 21.
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VL. CONSIDERACIONES ESPECIFICAS

6.1 CUADRO CLINICO
SIGNOS Y SINTOMAS E INTERACCION CRONOLOGICA:

_ VARONES . MUJERES
MAR con Fistula Perineal: MAR con Fistula Perineal:
e Anono permeable con e Ano no permeable con
orificio inico en periné orificio Unico en periné
MAR con fistula Recto Uretral e Fistula cutdnea

(Bulbar - Prostatica):
e Presencia de meconio en
orina y/o meato urinario

MAR con Fistula Vestibular:
e Presencia de meconio en
vestibulo, entre labios

e Ano no permeable mayores.
MAR con Fistula Recto vesical: e Fistula mucosa
e Presencia de meconio en
orina y/o meato urinario * Anono permeable

e Ano no permeable MAR sin fistula:
e Ano no permeable
MAR sin fistula:

e Ano no permeable Atresia Rectal:
e Ano permeable

Atresia Rectal:

e Ano permeable e Recto no permeable
|3 :
5 e Recto no permeable MAR compleja:

e C(loaca

MAR compleja

e En caso de fistula insuficiente o de ausencia de permeabilidad anal o rectal, el cuadro clinico es el

-2xle una obstruccion intestinal baja.

-----
= )
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6.2

6.1.3 GRAFICOS, DIAGRAMAS O FOTOGRAFIAS

DIAGNOSTICO

Se diagnostica al examinar la region perineal del recién nacido, aunque los hallazgos

dependeran del tipo de malformacion que presente y el sexo del paciente.

6.2.1 CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

a. PRENATAL:

Ecografia Prenatal: Hallazgos para sospechar de MAR:

Dilatacion intestinal

Fistula recto urogenital

Masa pélvica
Hidrometrocolpos, hemivagina
Hidronefrosis, ausencia renal
Hemisacro

Ausencia de radio

La sensibilidad del diagndstico ecogréafico sin embargo es baja.
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b. POSTNATAL:

— Examen perineal: ano imperforado ¢/s fistula

-~ Examen clinico completo con el fin de descartar patologias asociadas.

- Hallazgos clinicos:

— no imperforado (99%)

- Atresia rectal, imposibilidad de introducir la sondaa 3 cm. (1%)

—  Orificio pequeno o localizado fuera del esfinter

- Orificio tnico en el periné

— Meconio entre los labios mayores o a través de la uretra peneana o linea
media escrotal

— Casos complejos con defectos significativos infraumbilical o region
suprapubica que involucran malformacion de vias urinarias, genital y en

casos graves defectos intrapélvicos y 0seos.

6.2.2 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

~ Enfermedad de Hirschsprung.

6.3 EXAMENES AUXILIARES

6.3.1 DE PATOLOGIA CLINICA
~ Examen completo de orina, hisqueda de células epiteliales intestinales v/o

meconio.

6.3.2 DE IMAGENES
» El antes usado invertograma es reemplazado actualmente por “placa lateral en
decubito ventral” (posicion de navaja sevillana) no realizar si hay evidencia de

fistula, realizarlo después de las 18 horas de vida.

Fecha: Enero 2018 Cédigo : GPC-003 /INSN-SB/ Pagina 14 de 30
SUAIEPCNP -v.01




PN - |Ministerio  [HNSEEES
deSaIud

A Normal ratio BC = 77

6.3.3 DE EXAMENES ESPECIALES COMPLEMENTARIOS

»  Ecocardiografia.

~  Ecografia:

~  Examenes Genéticos: Cariotipo

y/o alguna otra malformacion de la via urinaria).
— Pélvica (en mujeres ver presencia de hidrocolpos).

— Columna (ver presencia de médula anclada, masa presacra, etc.)

— Renal y vias urinarias (ver presencia de hidronefrosis y megaureter
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6.4 MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

Todo neonato con diagndstico clinico de MAR debe ser referido a un tercer nivel de

atencion que cuente con equipo multidisciplinario para abordaje y manejo integral.

6.4.1 MEDIDAS GENERALES Y PREVENTIVAS

Mantener al recién nacido en ayuno.

Colocar una sonda orogastrica a gravedad para descomprimir el estomago
Colocar Via endovenosa:

Catéter central de insercién periférica (PICC) para nutricion parenteral en caso
de fistula perineal o vestibular y se decida anoplastia primaria, suspender NPT
previo a SOP

Via periférica: hidratacion y correccion de disturbios electroliticos si los
hubiera.

Iniciar antibiotico profilactico:

—  En colostomia: ampicilina + aminoglucosido

— En anoplastia: aminoglucdsido + metronidazol

Monitorizacion del estado del paciente

Informacion a los padres y firma de consentimiento informado.

Riesgo Quirdrgico (por Neonatologia y Cardiologia)

Presentacion en Junta Médica (Cirugia, Neonatologia y Anestesiologia)

La mayoria de las MAR no suelen ser sindnimo de urgencia quirurgica, siempre
y cuando el neonato no presente distension abdominal y cuente con una fistula
para descomprimir el intestino. No ocurrira lo mismo si el paciente presenta
una atresia de esofago tipo 11l u otra malformacién asociada que comprometa

la vida.

6.4.2 TERAPEUTICA
a. ETAPA NEONATAL

e Anoplastia en las MAR con fistula recto-perineal, fistula recto vestibular
(dependiendo de la experiencia del cirujano) sin colostomia.
e Colostomia derivativa y protectora en MAR (excepto las mencionadas

arriba), tratamiento correctivo después de los 4 meses de edad.
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b. ETAPA LACTANTE

La correccion definitiva se hace después de los 4 meses de edad, en pacientes

con MAR colostomizados.

o PREVIO A LA CIRUGIA
Colostograma distal a alta presién:
— Determinar presencia de fistula.
— Altura del saco rectal.

— Longitud del cabo distal

e TECNICA QUIRURGICA
Segun Tipo de MAR:
— Anorrectoplastia sagital posterior.
-~ Descenso colonico mas anorrectoplastia sagital posterior

—~ Descenso colonico videoasistido mas anorrectoplastia sagital

posterior.

e RESTITUCION DEL TRANSITO INTESTINAL

— Cuando el paciente haya terminado su programa de dilataciones

anales postoperatorias (8 a 12 semanas PO).

e COLOSTOMIAM

— Tipo De Vine (cabo proximal a la pared y crear fistula con cabo

distal), se realizara en pacientes con malformaciones sin fistula

visible.
CONDICION REQUIERE COLOSTOMIA

VARONES
MAR con Fistula Perineal NO
MAR con fistula Recto Uretral SI
(Bulbar - Prostatica)
MAR con Fistula Recto vesical SI
MAR sin fistula SI
Atresia Rectal |

MUJERES
MAR con Fistula Perineal NO T
MAR con Fistula Vestibular Sl  insria &
MAR sin fistula Sl
MAR con fistula Recto vaginal Sl "
Atresia Rectal S1 B

N v
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Figs. 14,15,16,17: Anorrectoplastia Sagital Posterior

e DESCENSO COLONICO VIDEOASISTIDO - ANORECTOPLASTIA

En malformaciones con fistul rectovesical, fistula rectoprostatica altas!?

y fistula recto vaginal alta15.16
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—  En el caso de MALFORMACIONES ANORRECTALES COMPLEJAS se
pueden observar disposiciones anatomicas poco comunes y
extranas. Cada caso representa un reto diferente para el cirujano,
con prondsticos e implicancias terapéuticas diferentes. No se
pueden establecer lineamientos generales para el tratamiento de

estos individuos. Se debe individualizar en cada caso.

e POST OPERATORIO
— COLOSTOMIZADO:

— NPO por 6 horas luego tolerancia oral e inicio de lactancia a

demanda o de via oral segun la edad del paciente.

— Antibiéticoterapia (continuacion).
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Analgesia: Clonixinato de lisina, paracetamol, morfina.

Cuidados de ostoma:

Valorar la coloracion de la mucosa intestinal, debera ser rosada
indicando una adecuada perfusion tisular.

Observar la presencia de sangrado, edema, dehiscencia,
oclusion, evisceracion, prolapso, estenosis o granulomas en el
ostoma

Utilizar productos llamados “de barrera” para evitar la
irritacion/ lesion de la piel periostoma. Los mismos no deberan
contener alcohol.

Elegir el sistema colector de acuerdo a cada ostomia y paciente,
tener en cuenta que cuente con un poder de adhesion que
garantice la movilidad del nifo y prevenga la irritacion de la piel
periostoma.

La piel debera higienizarse con agua tibia pudiendo utilizar
jabdén neutro. No se debera frotar la misma. Debera estar seca
antes de colocar la bolsa de colostomia.

El aro deberd adaptarse alrededor del ostoma funcionante
evitando ser comprimido, pero si aislando la piel periostoma de
la materia fecal.

El orificio debera ser 3 mm mas grande que el diametro del
ostoma.

La bolsa de colostomia sera cambiada segtn necesidad.

e ANOPLASTIA SIN COLOSTOMIA:

NPO por 5 dias.

NPT dependiendo del estado del paciente.

Antibidticoterapia (continuacion).

Analgesia: Clonixinato de lisina/ Paracetamol/morfina.
Limpieza perineal constante, mantener sequedad de herida

perineal y cobertura con neomicina - bacitracina o mupirocina.

Fecha : Enero 2018

Cédigo : GPC-003 /INSN-SB/ Pagina 21 de 30
SUAIEPCNP -v.01




V)
el

6.4.3

6.4.4

6.4.5

Ministerio
de Salud

e ANORRECTOPLASTIA CON COLOSTOMIA:

NPO por 6 horas luego tolerancia oral.

Antibi6ticoterapia (continuacion).

Analgesia: Clonixinato de lisina/ Paracetamol/Morfina.
Mantener sonda uretral por 7 dias en caso de uretroplastia.
Limpieza perineal, mantener herida limpia y seca, cobertura

con neomicina - bacitracina o mupirocina.

EFECTOS ADVERSOS O COLATERALES

Dehiscencia parcial o total de anoplastia.

Evisceracion por puente cutaneo de colostomia.

Prolapso por zona de ostoma distal, de no haberse realizado fistula cutanea.

Prolapso de ostoma proximal.

Dermatitis periostomales.

Inversion de cabos.

Pasaje de contenido fecal de ostoma proximal a distal (cuando ostomas estan

juntos o se realiza ostomia en asa).

Megarecto.

Retraccion de colon descendido.

Estenosis de ostoma proximal

SIGNOS DE ALARMA

Obstruccidn intestinal.

Evisceracion intestinal

CRITERIOS DE ALTA

Tolerancia oral adecuada.

Buen funcionamiento de transito intestinal.

Buen funcionamiento de ostoma.

Neonato en buen estado
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6.4.6

PRONOSTICOS

El pronodstico de estos pacientes es el de la continencia fecal, la cual sera valorada a
partir de los tres anos de edad.

Es importante la realizacion de evaluaciones permanentes donde se tenga en
consideracion: Sensibilidad (dentro del recto), Mecanismo esfinteriano o buenos
musculos voluntarios, motilidad colénica adecuada.

Es imprescindible establecer el pronéstico funcional de cada nifio tan pronto como
sea posible para evitar que los padres tengan falsas expectativas. Las
malformaciones anorrectales son un espectro que abarca malformaciones con un
prondstico excelente, y se extiende para incluir malformaciones con muy mal

pronostico. Por ello los resultados dependen del tipo de malformacion.

Prondstico funcional en relacién a continencia fecal, como ya fue mencionado, el
prondstico funcional de las malformaciones anorrectales puede y debe ser
determinado tempranamente, asumiendo que se realice una operacion
técnicamente correcta y que el sacro de los pacientes tenga un cociente no menor
de 0.4.

Fistulas perineales - 100% de continencia fecal

Fistulas vestibulares - 95% de continencia fecal

Malformaciones anorrectales sin fistulas: 90% de continencia fecal.
Malformaciones anorrectales sin fistulas, con sindrome de Down: 80% de
continencia fecal.

Fistula recto uretra bulbar: 85% de continencia fecal.

Fistula recto uretra prostética - 60% de continencia fecal.

Fistula recto al cuello vesical - 15% de continencia fecal.

Cuando consideramos todas las malformaciones anorrectales, aun cuando hayan
recibido una buena operacion 25% de los pacientes sufriran incontinencia fecal.
Para esos pacientes ofreceremos el manejo médico de la incontinencia fecal que
consiste en determinar por prueba y error, durante una semana, un enema
especifico que mantiene el paciente limpio por 24 horas en su ropa interior,

permitiendo tener una vida social adecuada. (252627)
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COMPLICACIONES
6.5.1 INMEDIATAS

|

I

Evisceracion por puente cutaneo de la Colostomia: Reintervencion quirurgica -
cierre de defecto.

Dehiscencia parcial o total de la anorrectoplastia (si se hizo anorrectoplastia
primaria valorar la realizacion de colostomia, si es paciente colostomizado la
conducta es expectante) o NPT esperando cierre por segunda intencion (en el
caso de anorrectoplastia sin colostomia).

Fistula enterocutanea: Inicio de NPT y valorar conducta quirargica.

Perforacion intestinal: Conducta quirtrgica de emergencia (criterio quirurgico
segun hallazgos).

Infeccién de sitio operatorio: Drenaje de contenido

Sindrome adherencial: conducta medica expectante si causa obstruccion
intestinal parcial, si causa obstruccion intestinal total conducta quirurgica.

ileo adinamico: Manejo médico.

Prolapso de ostoma: Recolostomia.

Lesion uretral: uretroplastia.

6.5.2 MEDIATAS

Estenosis Anal: Reanoplastia

Incontinencia fecal: Programa de Rehabilitacion del paciente con malformacion
anorrectal (ver Programa Especifico)

Neonato Ectopico: Reanoplastia

Estrefiimiento cronico: Programa de Rehabilitacion del paciente con
malformacién ano rectal (ver Programa Especifico) y cirugia correctiva de no
haber buenos resultados con programa de Rehabilitacion.

Prolapso de neonato: Plastia9

Hernia incisional abdominal: Cura Quirtrgica de defecto.
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6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA

» REFERENCIA

Todos los neonatos, lactantes o paciente pediatrico con diagnostico de
malformacian anorrectal, portador o no de colostomia.

la mayoria de las MAR no suelen ser sindnimo de urgencia quirirgica,
siempre y cuando el neonato no presente distencion abdominal y cuente con
una fistula para descomprimir el intestino.

No ocurrird lo mismo si el paciente presenta una atresia de eséfago tipo T u
otra malformacion asociada que comprometa la vida. En este caso debera

realizarse el cierre de la fistula traqueoesofagica como primera medida.

¢ CONTRARREFERENCIA
Neonato, lactante o paciente pedidtrico sin signos de sepsis.
Tolerancia oral adecuada.
Ostoma permeable o Anorrectoplastia permeable.
Transito intestinal adecuada.

Neonato con funcion evacuatoria después del cierre de colostomia.
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6.7 FLUXOGRAMA
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VII. ANEXOS

e SEGUIMIENTO:
— Paciente con Anoplastia, Anorrectoplastia:
Consultorio Externo de Cirugia: Inicio de dilataciones, a las 2 semanas del post
operatorio y segun el esquema siguiente:
v" Dos veces al dia, por un mes
Cada 2 dias, por un mes.
Cada 3 dias, por un mes.
Dos veces a la semana, por un mes.

Una vez a la semana, por un mes.

L G SR

Una vez al mes, por 3 meses.

DILATACION DE ACUERDO A LA EDAD

EDAD N° DILATADOR
1-4 meses 12
4 - 8 meses 13
8 - 12 meses 14
1 -3 afios 15
3 - 12 afios 16
Mayores de 12 afios 17

— En caso de paciente Colostomizado sin Anorrectoplastiaplastia (ARPSP):
Control a la semana del alta, al mes y luego realizar examenes pre Quirdrgicos para

realizar la ARPSP a partir del cuarto mes de edad.

— En caso de paciente con Anorrectoplastia y colostomizado:
Control quincenal hasta momento que complete esquema de dilatacion y luego se

procede a la Restitucion del Transito Intestinal.

- En caso de Paciente con tratamiento completo:
Semestral durante el primer ano y luego anual por 5 afios, segin Programa de

Rehabilitacion del paciente con malformacién ano rectal (Programa Especifico)1?
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