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Evolucion clinico - quirurgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

RESUMEN

El presente estudio constituye un esfuerzo mas por conocer la evolucion médico
quirdrgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales egresados del
servicio de neonatologia del hospital Infantil de Nicaragua Manuel de Jesus
Rivera, La Mascota; durante el periodo de Enero a Diciembre de 2010.

Se trata de un estudio tipo descriptivo, de corte transversal. El universo lo
constituyeron todos los neonatos con malformaciones gastrointestinales
egresados del servicio de neonatologia que en total fueron 51 pacientes. La
muestra la constituyeron 43 expedientes. Con los siguientes criterios de
inclusion: Recién nacido menor de 29 dias con diagndstico de malformacion
gastrointestinal, egresado del servicio de neonatologia durante el periodo de
estudio, al cual se le realiz6 procedimiento quirurgico. Criterios de exclusion:
Recién nacido mayor de 29 dias con diagnostico de malformacion
gastrointestinal, que no haya ingresado al servicio de neonatologia durante el
periodo de estudio, recién nacido con diagnostico de defecto de pared
abdominal, y Recién nacido al cual no se realiz6 procedimiento quirargico.

La informacion se recopild6 mediante una ficha de recoleccién de datos, la cual
fue aplicada a los expedientes de los neonatos con malformaciones
gastrointestinales.

La informacién se procesé electronicamente utilizando el programa EPI INFO,
se aplicaron medidas de frecuencias, porcentajes de los datos obtenidos,
representandose la informacién en cuadros y graficos estadisticos. El informe se
present6é en Microsoft Word 2007; gréaficos y cuadros en Microsoft Excel.

La edad al ingreso predominante fue de 2 a 5 dias, seqguido de los menores de 1
dia; representando en conjunto el 72 % de la poblacién en estudio. El sexo
predominante fue el femenino. El 100% tiene antecedente de parto institucional,
y los hospitales que con mayor frecuencia trasladaron pacientes estan las
unidades de salud de la capital con el 25.5% del total de traslados. La mayoria
de los neonatos fueron a término con adecuada edad gestacional y peso normal.

Las principales malformaciones gastrointestinales encontradas fueron la atresia
intestinal(44.1%) seguida de las Malformaciones anorrectales(32.5%), atresias
esofagicas(13.9%), enfermedad de Hirschprung (4.6%) y la Malrotacién
intestinal(4.6).El 72% de los pacientes presentd otra malformacion congénita
asociada predominando la de tipo cardiaca entre las mas frecuentes se
encuentran el foramen oval permeable, persistencia de conducto arterioso, y en
menor frecuencia la comunicacion interauricular e interventricular; seguida de
las malformaciones genitourinarias tales como la agenesia renal, criptorquidia y
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genitales ambiguos; entre otras malformaciones menos frecuentes estan las
Oseas, encefélicas y las cromosomopatias. Las patologias asociadas a las
malformaciones gastrointestinales observadas en nuestro estudio, se encuentran
la sepsis neonatal temprana, neumonia, enterocolitis y la ictericia
multifactorial. Las complicaciones mas frecuentes segun el tipo de
malformacion gastrointestinal tenemos en el caso de la atresia esofagica:
insuficiencia renal aguda(IRA), infeccion de herida quirdrgica, la dehiscencia de
anastomosis, insuficiencia respiratoria, un caso de Neumomediastino. Las
principales complicaciones de las atresias intestinales fueron la IRA,
hipokalemia, acidosis metabdlica, infeccién de herida quirurgica, dehiscencia de
anastomosis y desnutricion. En las malformaciones Anorrectales se encontrd
predominio de infeccién de herida quirdrgica en el 42.8% de los casos, hubo un
caso de enterocolitis, uno de evisceracion y uno de perforacion intestinal con
peritonitis, también se observaron 3 complicaciones derivadas de las ostomias
tales como dehiscencia de puntos de la colostomia, colostomia retraida o
invertida y dehiscencia de la anastomosis , asi como insuficiencia renal aguda en
14.2%. En la Enfermedad de Hirschprung encontramos 3 complicaciones:
insuficiencia renal aguda, acidosis metabdlica y quemadura quimica por heces
en un paciente con colostomia. En los dos pacientes con Malrotacion intestinal
no se documentaron complicaciones.

Las infecciones nosocomiales mas frecuentes fueron: la infeccion de herida
guirurgica representando el 30.2 %, sepsis con choque séptico con el 27.9%,
candidemia con 25.5% y la neumonia asociada a ventilador con el 16.2 %;
siendo menos frecuente la flebitis, la sepsis sola 'y el sindrome diarreico agudo.
No se documentaron infecciones de torrente sanguineo asociadas a CVC.

Los procedimientos quirdrgicos estuvieron en dependencia del tipo de
malformacion gastrointestinal. EI 90% de los pacientes tuvieron una duracion
promedio de cirugia adecuado, siendo el cirujano en el 100%de los casos un
médico de base al igual que el anestesidlogo. El 44.1 % de los pacientes fueron
ingresados en UTIN posterior a la cirugia con una estancia promedio de 0-2
dias. El 58.1% no requiri6 asistencia ventilatoria en su posquirurgico, solamente
el 41.8%, siendo la duracién promedio de 4 a 7 dias.El 62.5% de los pacientes
tuvo un catéter venoso central y 29.1% dos catéteres; siendo los sitios de
colocacién més frecuentes la vena yugular interna izquierda (58.3%) y derecha
(37.5%).

Con respecto al numero de antibioticos recibidos durante su estancia en el
servicio de neonatologia, 44.1% recibié 4-5 antibiéticos, seguido de un 30.2%
gue recibié mas de 6 antibidticos; los esquemas corresponden a antibidticos de
primera linea en neonatos. ElI 41.8% de los neonatos requirié ventilacion
mecénica y el tiempo promedio fue de 4 a 7 dias (13.9%).El 79% de los pacientes
con malformacion gastrointestinal sometidos a cirugia fueron egresados del
servicio de neonatologia en condicion de vivos, falleciendo solamente el 20.9%;
no se presentd ningun abandono hospitalario.
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INTRODUCCION

La mortalidad infantil ha mostrado un importante descenso en todo el mundo y
en especial en los paises desarrollados durante el siglo 20. En Estados Unidos
por ejemplo, la tasa de mortalidad infantil (TMI) ha descendido catorce veces
desde 1915, a partir de tasas mayores a 100 por mil al comienzo del siglo
pasado.

En Nicaragua entre 1960 y 1999, el descenso de la TMI fue mayor de 70%, en
especial en su componente neonatal, debido a la mejoria de la atencion materno
fetal, la regionalizacion de la atencion perinatal, el uso prenatal de corticoides, el
empleo de surfactante y, sobre todo, por el desarrollo y extension de los
cuidados intensivos neonatales. Estas intervenciones han permitido que la TMI
sea actualmente de 7 por mil nacidos vivos y similares a las tasas de los paises
mas desarrollados de Europa, Oceania y Japon.

En los altimos afos, la principal causa de mortalidad segin OPS han sido las
malformaciones congénitas (MC). Asi, en el afio 1999 las MC presentaron una
TMI de 138.2 por cien mil nacimientos, superando a la prematurez cuya TMI fue
110.9 por cien mil.

Las estadisticas vitales demuestran que, en los paises desarrollados, la muerte
por MC acontece en 70% de los casos en el periodo neonatal y representa entre
20 y 25% de la mortalidad infantil. Las MC que mas frecuentemente determinan
MI son las cardiopatias congénitas, que producen 30% de las muertes por MC,
En otro sentido, las MC solo representan 4% del namero total de pérdidas
fetales acontecidas anualmente en estados unidos.

Si bien la mayoria de las malformaciones digestivas se presentan Unicas, existe
un gran numero de ellas que son problemas parciales asociados a procesos
generales, ej. La atresia de eséfago como parte del complejo sindrémico
asociado a la trisomia 13-15, el onfalocele como parte de la pentalogia de
Cantrell, etc. En estos casos el cirujano se debe plantear la cronologia de las
intervenciones sucesivas de acuerdo a la viabilidad del neonato y en ocasiones
se plantean problemas de dificil solucion.

Desde un punto de vista académico, las malformaciones congénitas digestivas
gue requieren tratamiento quirurgico en el periodo neonatal se pueden dividir
en tres grandes grupos o apartados:

1. Atresias del eso6fago y del tracto gastrointestinal.

2. Defectos de rotacion del intestino.

3. Duplicaciones digestivas.

4. Malrotacion intestinal.
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ANTESCEDENTES

Atresia esofagica

Thomas Gibson en su libro de 1697 Anatomy of humany bodies epitomized.
Describid por primera vez la forma tipica de la anomalia: un lactante con atresia
esofagica proximal y fistula traqueoesofagica (FTE) distal.

La descripcién de las manifestaciones de un lactante en 1839 por el médico
norteamericano Thomas Hill es similar a la que hizo Gibson antes, se observo
gue el lactante babea demasiado desde el nacimiento; cada vez que se alimenta
tose, presenta cianosis y regurgita todo el alimento

En 1869 Timothy Holmes fue el primero en sugerir la posibilidad del tratamiento
quirargico, pero lo rechazé al afirmar que, en cualquier caso no creo que deba
hacerse el intento. Charles Steele, un cirujano de Londres fue el primero en
operar en 1888 a un paciente con atresia esofagica, pero sin FTE.

Harry Richter fue uno de los primeros que abogaron por la intervencion
quirdrgica, y realizo sin éxito, la ligadura transpleural de la fistula y
gastrostomia para alimentacién en los lactantes.

Lamb fue el primero en describir la fistula aislada de tipo H en 1863, pero fue
Charles Imperatori el primero en repararla en 1938 mediante un abordaje
transtraqueal

James Donovan realizo una gastrostomia en el periodo neonatal y al final se
logro la continuidad esoféagica, cuando el paciente llego a los 16 afios, momento
en el que George Humphes Il realizo la operacion con una interposicion yeyunal.

En 1939, William Ladd en Boston y N. Logan Leven en Saint Paul trataron con
éxito a pacientes con atresia esofagica y fistula distal mediante una gastrostomia
inicial seqguida de ligadura de fistula, esofagostomia cervical y sustitucion
esofagica subsecuente.

Thomas Lanman fue pionero en el uso de la anastomosis primaria al practicar la
primera de sus cinco reparaciones primarias fallidas en 1936, aunque no
sobreviviéo ninguno de los 30 pacientes de su serie completa tratados con
diversas técnicas, Lanman desarrollo y evalué la técnica de anastomosis primera
hasta un punto en el que era inevitable el éxito final. En 1941 en la University of
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Michigan, Cameron Haight logro la primera reparacién primaria exitosa con un
abordaje extrapleural.

Los 118 pacientes del Children’s Mercy hospital reportaron un indice de
supervivencia general al 90%, lo que confirma que los defecto complejos y la
complicaciones pulmonares intratables son los principales factores de la
mortalidad.

Un informe de 253 pacientes tratados entre 1980 y 1987 incluyo a ocho que no se
sometieron a intervencion quirdrgica por multiples anomalias y ocho mas que
solo sufrieron gastrostomia pero que murieron por otras anomalias antes de la
reparacion. De los 253 sujetos, en 38 se practico esofagostomia y gastrostomia
para reparacion por etapas de atresia esofagica con brecha amplia y 199 se
sometieron a reparacion primaria (cinco fueron tardias). La supervivencia fue de
86% para la serie completa y de 89% para los que se trataron con procedimientos
definitivos.(4).

En la serie de los autores con 20 pacientes de Duke, 18 se sometieron a
reparacion primara inmediata y dos a la forma tardia. Se produjo una muerte por
complicaciones de las anomalias relacionadas. El resto de la mortalidad tuvo
lugar entre los nifios con irregularidades cromosémicas graves o entre aquellos
en quienes la enfermedad pulmonar o cardiaca no permitié la respiracion.
Ningun lactante murié por prematurez, neumonia o por las reparaciones
esofagica. Seis lactantes que pesaban menos de 1500g murieron: cuatro tenian
trisomia 18 y los otros dos padecian sindrome de insuficiencia respiratoria
gravedad y complicaciones adjuntas(4).

En una serie de 498 individuos con atresia esofagica y FTE distal tratados entre
1948 a 1988, 50 necesitaron operaciones secundarias. Las complicaciones
incluyeron 30 casos de estrechamiento de la anastomosis 15 de recurrencia de la
FTE, 4 con ambas complicaciones y 1 con diverticulos con posterior miotomia, 9
pacientes necesitaron sustitucion esofagica por las complicaciones y 33 se
sometieron en funduplicacion completa.

De 100 pacientes posquirurgicos seguidos en el Royal Children's Hospital en
Melbourne, Australia, 78% de los menores de 3 afios de edad tuvo por lo menos
tres episodios de bronquitis por afo, en tanto que sélo 48% de los pacientes
mayores de 8 afios de edad presentd bronquitis con esta frecuencia. En 48% de
estos pacientes se reportd por lo menos una hospitalizacion por neumonia. En el
seguimiento a largo plazo la mayoria de los pacientes con AE y FTE esta bien.
Los sintomas pulmonares y esofagicos tempranos y el estado nutricional mejoran
con el tiempo. Para la adolescencia se ha resuelto la mayor parte de los sintomas,
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aunque persiste la dismotilidad esofagica y, a menudo, RGE. Con certeza, la
mayoria de los pacientes tiene una vida productiva normal.(4).

En 1982 en el Hospital Infantii de México un pais con condiciones
epidemioldgicas similares a las de Nicaragua, la sobrevida en pacientes con
atresia esofagica encontrada por Martin del Campo fue de 100% para el grupo A,
70% para el grupo B y 22% para el grupo C en la clasificacion pronostica de
Waterson.(6)

En nuestro pais Zelaya, Alfredo realizo entre mayo de 1984 y Julio de 1989 un
estudio retrospectivo que incluyo a 27 nifios con el diagnostico de atresia de
esofago, encontrando 85% de procesos infecciosos asociados al ingreso, con una
sobrevida de 18.5% y con un 48% de malformaciones asociadas(7).

Posteriormente, en 1992 Sandino, Yolanda y Rueda, Pedro H. realizaron un
estudio retrospectivo de atresia esofagica en nifilos que comprendié de 1988 a
1992, con predominancia del sexo masculino, con una edad al ingreso de 24 a 72
horas y con un peso mayor de 2500 grs. El tipo Il fue el més frecuente, con una
sobrevida de 17%. Siendo las complicaciones més frecuentes: insuficiencia
cardiaca congestiva con un 13.1%, alteraciones metabdlicas 10.5% y dehiscencia
de la anastomosis en un 5.3% con un promedio de estancia intrahospitalaria de 7
dias(6).

Herndndez Castillo y Cabrera Rojas en 1996 realizaron un estudio de
morbimortalidad por atresia de esé6fago, donde reportaron un predominio del
sexo masculino con una relacién 2.6:1, una mayor frecuencia de la atresia tipo Il
en un 72.2% con una mortalidad en relacién a las categorias de Waterson del
90% para la categoria C y 60.6% para la categoria B. con 44% de malformaciones
congénitas asociadas. Al ingreso se reportaron 88.9% casos de neumonia y 61%
en estado séptico. Con una mortalidad alta del 66.6%(6).

Enfermedad de Hirschsprung

Aunque previamente se han publicado varios reportes de casos aislados, la
descripcién clasica de Hirschsprung de agangliosis en 1887 enfatizé los hallazgos
post mortem de distensién coldnica e hipertrofia muscular proximal a un recto
mas pequeiio, de tamafio normal, en dos lactantes con estrefiimiento y distension
abdominal desde el nacimiento." A pesar de los reportes aislados de 1901 y 1904
de la ausencia histolégica de células ganglionares en los pacientes afectados, la
controversia respecto de la etiologia continud hasta 1948, cuando se presento la
correlacion clinica patoldgica actualmente comprendida entre la agangliosis y la
obstruccion colonica incompleta.
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A finales de la década de 1940 Swenson hizo la observacion clinica de salud en
nifios con enfermedad de Hirschsprung después de la colostomia en el intestino
gangliosico seguido por deterioro, con el cierre posterior de la colostomia;
retornd la salud con la nueva creacion de la colostomia. Estas observaciones,
acompafnadas de sus estudios manométricos y de las consideraciones
radiologicas de Neuhauser de un recto menor de lo normal y una zona de
transicion a megacolon, llevaron al desarrollo del procedimiento de movilizacion
de Swenson. Los hallazgos patologicos de agangliosis en pacientes con el mismo
cuadro clinico, publicados sincronicamente por Zuelzer y Wilson en 1948,
completaron la correlacion clinica reconocida ahora como enfermedad de
Hirschsprung.”

En Nicaragua, se sabe que desde 1970 se han practicado aisladamente
procedimientos quirdargicos para solucionar la enfermedad de Hirschprung pero
no tenemos estudios objetivos y serios que nos hagan saber, la incidencia de esta
enfermedad en nuestro medio.(9).

En nuestro hospital se ha hecho un abordaje bastante estdndar de esta
enfermedad.

En 1990 a 1995 Pereira Francisco analizo el abordaje quirargico de pacientes con
diagnostico de megacolon congénito en el departamento de cirugia del hospital
infantil Manuel de JesUs Rivera, La procedimientos quirdrgicos alternos, asi
como una conciencia de los diversos patrones clinicos, las técnicas diagndsticas
variadas y las complicaciones de cada una de las técnicas quirdrgicas, junto con
la comprension de que la presencia o ausencia de células ganglionares no es todo
el problema.(4,9).

Atresia intestinal

A pesar de la frecuencia relativa de la anormalidad, hasta 1922 se reporté el
primer sobreviviente de la anastomosis por atresia de intestino delgado. En una
revision de 1498 casos reportados hasta 1950, hubo una tasa de sobrevida menor
de 10%. La tasa de sobrevida se ha elevado rapidamente hasta casi 90% con la
introduccion de las técnicas quirdrgicas modernas y la nutricién parenteral total.

La tasa de sobrevida de 93% en 110 casos operados de atresia y estenosis
intestinales tratados en la unidad de atencion especial de recién nacidos del Yale-
New Haven Hospital en Connecticut entre 1970 y 1989 refleja la importancia de
los cuidados intensivos y neonatales con el resultado del tratamiento de ésta y
otras anormalidades congénitas mayores.(4).
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En nuestro pais Mendez Manuel llevo a cabo un estudio acerca de Atresias
Intestinales en nifios en el H.I.N.M.J.R. La Mascota.1994-1998.encontrando una
letalidad del 100% para las atresias intestinales IIIA, 11IB Y IV asociado a
complicaciones posquirurgicas tales como sepsis nosocomiales y neumonia
asociada a ventilador mecanico.

Ano imperforado

El ano imperforado se conoce y se detecta bien desde la antigiiedad Durante
muchos siglos los médicos, asi como las personas empiricas que practicaban la
medicina, crearon un orificio en el perineo de nifios con ano imperforado.(4).

Muchos de estos nifios sobrevivian. Con mayor probabilidad, sufrian de un tipo
de defecto que actualmente se consideraria como "bajo". Los nifios con un
defecto "alto" no sobrevivian ese tipo de tratamiento. En los procedimientos
quirdrgicos antiguos se practicaba una incision en el perineo para alcanzar el
saco rectal; la operacion duraba sélo unos minutos; no se utilizaba anestesia. La
preocupacion primaria era la sobrevida del paciente. En 1835 Amussat suturd
por primera vez la pared rectal a los margenes de la piel, lo que se podria
considerar la primera anoplastia real.

Stephens hizo una contribucion significativa mediante la practica de los primeros
estudios anatémicos objetivos de especimenes humanos. En 1953, Stephens
propuso un abordaje sacro inicial seguido por una intervencion abdomi-
noperineal cuando era necesario. El propdsito de la etapa sacra era conservar la
banda puborrectal, considerada un factor clave en la conservacién de la
continencia fecal

El abordaje sagital posterior para el tratamiento de estos defectos fue practicado
primero en septiembre de 1980 y, subsecuentemente, su descripcion se publico
en 1982.

En Nicaragua en el Hospital Infantil Manuel de Jesus Rivera, a finales de 1987 ,
se inicia el tratamiento quirdargico de este problema ya que hasta ese momento se
cuenta con el electro estimulador de corriente Faraday para esta nueva técnica
que puede efectuarse a edades tempranas de la vida, permitiendo el tratamiento
de la fistula rectal bajo vision directa y la introduccion del recto dentro del
complejo muscular esfinteriano, con logros satisfactorios en la continencia fecal
de la mayoria de los nifios intervenidos. Antes de esa época en nuestro pais se
conocia muy pocos casos tratados con otro tipo de abordaje convencionales pero
con resultados no muy satisfactorios.(11)

11
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Los estudios realizados a nivel Nacional son escasos, en Marzo del 2000, la Dra.
Carmen Rodriguez, realiza el primer estudio de Malformaciones Ano réctales,
evaluando las MAR mediante la técnica de Anorrectoplastia Sagital Posterior,
estudiando 353 casos con MAR, cuyo resultado establece que las Malformaciones
Ano réctales afectaron mas frecuentemente a los nifios con 60.9%, la colostomia
derivativa fue el tratamiento méas usado en un 60%, siendo la de Pefia la mas
frecuente con 45.5%, las anomalias mas frecuentes encontradas fue el Sindrome
de Down, Atresia Esofagica, Agenesia Renal, Ambigledad Sexual y Reflujo
Vesico Ureteral.(11)

En otros paises se han realizado diferentes estudios acerca de las técnicas
quirdrgicas mas utilizadas, asi, como de las malformaciones ano réctales mas
frecuentes, con similares resultados. En la publicacion realizada por el Dr.
Alberto Pefia a partir de 1980 a 1981, donde en un estudio a 34 pacientes a los
cuales les practico colostomia derivativa, obteniendo excelentes resultados.

Posteriormente sus estudios fueron de gran aporte en la practica de la A.R.P.S.P,
la cual es la técnica quirudrgica que actualmente utilizamos con mayor frecuencia
en nuestro medio.(11)

En 1992 a 1996 se llevo a cabo el andlisis de factores relacionados con la
evolucién de neonatos con patologias quirudrgicas en el hospital infantil Manuel
de Jesus Rivera por Moncada Rodriguez Norma, encontrando que dentro de las
principales malformaciones gastrointestinales el 24.8% correspondia a ano
imperforado, seguido de un 18.7% con atresia de es6fago, 16.5% con atresia
intestinal y un 3% malrotacion intestinal.Dentro de la principales complicaciones
observadas en esta serie 91% presentd neumonia, 80.2% sepsis, 55% insuficiencia
respiratoria, 39.5% requirié ventilacion asistida, 13.8% presento infeccion de la
herida quirudrgica, 11.9% dehiscencia de la herida, 17.9% presento insuficiencia
renal durante su estancia intrahospitalaria, 2.9% meningitis, 24
hiperbilirrubinemia y neumotérax en un 0.6%.

En el afio 2005, el Dr. Mariano Montealegre Valle, realiza un trabajo de revision
de expedientes de pacientes con Malformacion Ano rectal, estudiando 163 nifios
con malformacién anorrectal, de estos al mayoria fueron nifios masculinos del
area rural, la malformacién anorrectal que mayormente se encontré en nifios fue
ano imperforado con fistula recto uretral, y en nifias fue ano imperforado con
fistula recto vestibular. a la mayoria se les realizo derivaciéon intestinal con
colostomia tipo Pefia, en general la evolucién de estos nifios fue buena.(11)
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OBJETIVO GENERAL:

Conocer la evolucion clinico - quirdrgica de los neonatos con malformaciones
gastrointestinales egresados del servicio de neonatologia de El Hospital Infantil
de Nicaragua Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, durante el periodo de Enero a
Diciembre de 2010.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Conocer las caracteristicas generales de los neonatos egresados del
servicio de neonatologia con diagnostico de malformacién gastrointestinal
durante el periodo de Enero a Diciembre de 2010.

2. Determinar el tipo de malformacion gastrointestinal, frecuencia con que
se presenta y letalidad de la misma.

3. Conocer cuales son las principales malformaciones congénitas asociadas,
infecciones nosocomiales y complicaciones médico - quirurgicas.

4. Conocer procedimientos quirdrgicos y condicion al egreso de dichos
pacientes.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢Cudl es la evolucion médico - quirdrgica de los neonatos con malformaciones
gastrointestinales, egresados del servicio de neonatologia de El Hospital infantil
de Nicaragua Manuel de Jesus Rivera, La Mascota, durante el periodo de Enero a
Diciembre de 2010?
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JUSTIFICACION

Las malformaciones congénitas gastrointestinales abarcan una amplia variedad
de alteraciones del desarrollo fetal. La herencia multifactorial es responsable de
la mayoria de las malformaciones. Afectan al 2-3% de los recién nacidos al
momento del parto, aunque al final del primer afio de vida se detectan hasta en
un 7%.

Debido al adecuado control de las enfermedades infecciosas, los avances en
cuidados obsteétricos y la mejoria de las condiciones sociales y ambientales, la
mortalidad infantil ha disminuido vigorosamente llegando a 10 por mil nacidos
vivos. Las malformaciones congénitas y las enfermedades de causa genética
constituyen, junto a la prematurez, la principal causa de mortalidad infantil en el
primer afio de vida. Resulta, entonces, de vital importancia estudiar la
prevalencia de las malformaciones digestivas y conocer cuales son las mas
frecuentes; ya que la mayoria de ellas requieren resolucion quirdrgica dentro de
las primeras horas o dias de vida y de su intervencién temprana depende el
prondéstico.

Dependiendo del entrenamiento del observador, la resolucién del equipo vy el
tipo de defecto, entre el 50-85% de anomalias gastrointestinales pueden ser
detectadas mediante ultrasonido, en la etapa prenatal.

El diagnédstico prenatal, unido a un asesoramiento genético correcto y a una
adecuada atencion multidisciplinaria, permite ademas asegurar que los recién
nacidos con dichas patologias se les brinde una atencién integral adecuada para
una evolucioén satisfactoria libre de complicaciones, y de esta manera disminuir
la ansiedad familiar.

El objetivo de nuestro estudio consistio en determinar la incidencia de las
malformaciones congénitas gastrointestinales y la evolucién clinica de estos
pacientes desde su ingreso al servicio de neonatologia, durante su estancia
intrahospitalaria hasta su egreso.
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MARCO TEORICO

ANOMALIAS CONGENITAS DEL ESOFAGO

ATRESIA DE ESOFAGO

CONCEPTO: Se denomina asi a la interrupcidon congénita del eso6fago, con o
sin conexion con el aparato respiratorio. EI hecho de que embrioldgicamente la
formacion del eséfago y la tradquea sean simultaneas durante las seis primeras
semanas de gestacion y ambos procedan de un mismo tracto endodérmico
explica la frecuencia con la que existe atresia del es6fago con fistula
traqueoesofégica asociada.(1).

Fig. 1: Embriologia del tracto digestivo-respiratorio.
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/
DIVERTICULO
RESPIRATORIO
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La frecuencia de esta malformacién es de un caso cada 3.000 — 3.500 nacidos
vivos, con incidencia similar para ambos sexos. Esta frecuencia es equivalente a
la del labio leporino y aproximadamente la mitad de la estenosis pilorica
hipertréfica. Se conoce desde hace muchos afios que la incidencia de esta
malformacion depende de factores ambientales, de tal manera que los casos de
atresias de eséfago llegan a los centros especializados en su tratamiento
agrupados en “rachas” y excepcionalmente como casos aislados.

CLASIFICACION: En 1964 publica Gross en su libro sobre Cirugia Pediatrica la
clasificacion de esta anomalia que todavia es universalmente admitida. Previa a
ésta, la clasificacion de Voght (1929) modificada por Ladd y Roberts.(1,4)
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Fig. 2: Tipos de atresia de es6fago y su frecuencia.
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La frecuencia del tipo C de Gross es muy superior a la de los demas tipos;
suponiendo algo mas del 80% del total.

ANOMALIAS ASOCIADAS: Existen un gran nimero de anomalias asociadas
a la Atresia de Esofago (hasta en un 50% de los casos). Clasicamente se dividen
en graves y leves. Graves serian aquellas malformaciones que por si solas
requieren tratamiento quirdrgico y cuya presencia agravaria el pronostico de la
AE. En la literatura encontramos alrededor del 30% de anomalias graves y un
44% de anomalias leves.(1,4).

Las anomalias asociadas graves son en orden de frecuencia:

- Anomalias cardiovasculares: Ductus permeable, CIV, Coartacion
adrtica, Tetralogia de Fallot... (Sospechar ante anomalias vertebrales
y/0 costales).

- Anomalias digestivas: Atresia duodenal (muestra la caracteristica
imagen de doble burbuja en la Rx abdomen), atresia anal, Onfalocele...
Merece especial mencion la asociacion VATER (V=vertebrales,
A=anales, TE=fistula TE, R=radiales y/o renales).
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- Anomalias urolégicas: Hidronefrosis, Agenesia renal, rifidn

poliquistico, etc.

- Otras. Cromosomicas: trisomia 21, trisomia 13, 15, 18; neuroldgicas:
Meningocele, hidrocefalia, craneosinostosis, etc.

Entre anomalias asociadas leves, las méas frecuentes son las Oseas:
costovertebrales, presencia de 11 6 13 costillas, hemivértebras, agenesia sacra etc.
Y otras como la sindactilia y el diverticulo de Meckel.

Sindromes y nifios con multiples defectos congénitos que incluyen entre sus
rasgos A.E.x F.T.E. (segun la base de datos de Possum 1989):

Sindrome Acalasia-adrenal- lacrimal (S. De Allgrove).
Sindrome de Acalasia-microcefalia.
Sindrome Acrorrenal (S. De Siegler).
Agnatia, sinotia, microstomia.
Asociacion CHARGE.
Trisomia 8 en mosaico.
Deleccién del 13 q.
Trisomia 18.
Trisomia 21.
. Triploidia.
. Coloboma, fistula traqueoesofagica, defectos cardiacos.
. Sordera, vitiligo, acalasia.
. Secuencia de Di George.
. Sindrome de disqueratosis congénita.
. Atresia esofagica, coloboma y anomalias de pies (S. De Mehes).
. Leiomioma de es6fago, nefritis, sordera.
. Displasia facio-auriculo-vertebral.
. Hipoplasia femoral y facies inusual.
. Fisura Laringotraqueoesoféagica, hipoplasia pulmonar unilateral.
. Anomalias congénitas multiples y odontomas.
. Retraso mental, asimetria pectoral e hipoplasia muscular.
. Fenilcetonuria materna.
. Microcefalia, F.T.E., anomalias de manos (S. De Feingold).
. Deficiencia multiple de sulfatasa.
. Sindrome de Opitz-Frias.
. Secuencia de Potter.
. Pseudohermafroditismo, defectos mullerianos, urinarios y anales.
. Squisis asociacion.
. Secuencia de sirenomelia.
. Asociacion de agenesia traqueal.
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31. F.T.E., orejas de murciélago, sinalangismo (S. De Blaichman).
32. Asociacion VATER.
33. Sindrome de Weaver-Johnson.

CLINICA Y DIAGNOSTICO: La AE es una malformacion congénita que si no es
diagnosticada al nacimiento y tratada correctamente, las posibilidades de
supervivencia son muy escasas. En estos casos el diagnéstico prenatal es dificil y
no siempre posible, sin embargo existen dos signos que nos pueden ayudar: el
hidramnios que en el 30-50% de los casos acompafa a las atresias, y la
prematuridad que la acomparia en el 34% de la casuistica.

Los signos clinicos mas tipicos para el diagndstico son:

- Aumento de secreciones y saliva en boca y faringe: sialorrea.
- Crisis de sofocacion, tos y cianosis.

Esta clinica es més evidente si se realiza toma de alimentacién oral. Ante la
sospecha de malformacion esofagica nunca se debe dar ésta, ya que el alimento
provocaria una neumonia aspirativa (tipica imagen radioldgica de colapso y/o
condensacion en segmento posterior del LSD o en segmento 6 de LID). Se debe
intentar pasar una sonda al estbmago a través de un orificio nasal, y si la sonda
se detiene y no pasa se debe practicar de urgencia, una Rx de térax con sonda
radio-opaca. En caso de atresia, la sonda se detiene en el bolson superior y se
enrolla sobre él. Algunas veces, muy raras, estd justificado afiadir una pequena
cantidad de contraste a la sonda para descartar una fistula del bolsén superior.
La existencia de aire infradiafragmatico nos demostrard la existencia de una
fistula en el bolson inferior (puede originar distensién abdominal). Si es muy
marcada, la gastrostomia puede aliviar dicha situacion aunque en ocasiones
hace que el soporte ventilatorio escape por esta via, lo que hard preciso
sellar la fistula). En caso de no existir aire intestinal se trata de una atresia tipo A
sin fistula traqueoesofégica, con depresion abdominal.(1,4).

La radiologia y la ecografia ademas nos ayudardn a descartar otras
malformaciones asociadas.

PRONOSTICO: Depende de las condiciones del neonato, especialmente el peso
y las malformaciones asociadas, y de las condiciones en que se encuentre su
pulmon. Asi Waterston (1962) diferenci6 tres grupos de enfermos en cuanto a su
pronaostico:
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TABLA 1. Clasificacion de Waterston

Clase A Peso al nacimiento > 2 5060 g vy ausencia de neumonia
u otra malformacidn asoctada
Clase B Peso al nacimiento entre 2501800 g sin neumdaonia
o malformaciones asociadas
Peso al nacimiento = 2,500 g que asocia neumonia
o malformacidn asociada
s . SR Acimiento JHO g
Clase C Peso al nacimiento < 1.800 g
Peso al nacimiento > 1.800 g que asocia neurmonia
grave o malformacidn congénita complicada

La supervivencia de la clase A es del 100%; de la clase B de mas del 85%; Y la
clase C rara vez logra superar el 60% de supervivencia.(1,4)

Otras clasificaciones han surgido posteriores a ésta, como la del Grupo de
Trabajo de Montreal (que no considera el peso del recién nacido), o la de Spitz;
sin llegar a sustituir a la propuesta por Waterston.

TABLA 2. Clasificacion de Spitz

Grupo I Peso al nacimiento = 1.500 g sin malformacicn
carcliaca grave

Grupo Il Peso al nacimiento < 1500 g o malformacidn
cardliaca grave

Grupo III Peso al nacimiento < 1.500 g y malformacicn
carcliaca grave

TRATAMIENTO PREOPERATORIO: Una vez diagnosticado el neonato se
debe monitorizar y establecer una serie de cuidados antes de llevarlo al
quirdfano, siempre que se encuentre en condiciones de soportar la cirugia(1,4):

1. Asegurar via aérea (intubacion). Ante neumonia severa 0 SDR:
Ventilacion y soporte vital.

2. Aspiracion continua de secreciones orofaringeas y del bolsén superior
con un tubo de doble luz.

3. Posicion en decubito prono y antitrendelenburg; o bien semisentado.

4. Mantenimiento de la temperatura y prevenciéon de hipoglucemia
neonatal.

5. Antibioterapia I.V. profilactica: vancomicina + gentamicina; clindamicina
+ Amikacina, ampicilina + gentamicina, etc.
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6. Balance de liquidos y electrolitos mediante fluidoterapia IV hasta la
nutricién enteral introducida inicialmente por sonda nasogastrica (si es
posible) o gastrostomia.

La alimentacion via oral comenzara al quinto dia postcirugia si la situacion
clinica y radioldgica lo permite.

* Es importante valorar antes de la intervencion:

- La situacion general del nifio: clinica y analitica, especialmente los gases en
sangre (pO2y pCO2), las pruebas cruzamiento sanguineo y coagulacion.

- La existencia de anomalias asociadas, prematuridad, trisomias, otras
malformaciones graves, etc. En algunas ocasiones deberemos recurrir al Comité
de Etica del Hospital, si este existe, para valorar las posibilidades de
supervivencia del neonato. Con la concomitancia de otras malformaciones
graves, es necesario valorar la cronologia del tratamiento quirudrgico.

TRATAMIENTO: EI cirujano mediante toracotomia a través del 4° espacio
intercostal derecho y via extrapleural, llega al eséfago, cierra y secciona la
fistula traqueoesofagica y practica una anastomosis terminoterminal entre los
bolsones esofagicos, dejando un drenaje bajo agua. Si la distancia entre los dos
extremos es muy amplia y no es posible la anastomosis, se le practicara
solamente el cierre de la fistula y una gastrostomia para alimentacion, dejando
para mas tarde (3er- 4° mes) el intentar unir los dos bolsones esofagicos.

COMPLICACIONES: En esta patologia las complicaciones son frecuentes
dependiendo fundamentalmente del tipo de atresia y de las anomalias
asociadas.(1,4).

Las mas frecuentes son:

-Estenosis de la anastomosis: ocurre en el 25% de los casos. Esta en
relacion con la distancia entre los bolsones, la tensién en la anastomosis y
la vascularizacion de la misma. También influye en ello el reflujo
gastroesofagico. Se trata con dilataciones endoscOpicas con muy buen
resultado.

-Dehiscencia parcial de la anastomosis esofagica: ocurre con relativa
frecuencia y es de buen prondéstico. El contraste radioldgico se escapa por
la anastomosis hacia el espacio extrapleural. En estos casos se retrasa
temporalmente la alimentacion oral y se continGia con parenteral una o
dos semanas hasta que se cierre la dehiscencia.
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- Refistulizacion: Generalmente por infeccion; se puede abrir de nuevo
la fistula traqueoesofagica. El diagndstico se debe confirmar por
endoscopia. Es una complicacidén grave que requiere la reoperacion.

- Reflujo gastroesofagico grave: favorecido por la incoordinacion
motora esofagica secundaria a la atresia y por la cortedad del
segmento intrabdominal tras una anastomosis con tension leve
mantenida. El tratamiento médico es suficiente en la mayoria de los
casos, Yy si es preciso recurrir a la cirugia ésta puede realizarse por via
laparoscopica.

TRATAMIENTO DE LA ATRESIA DE ESOFAGO TIPO I:

Cuando no existe fistula traqueoesofagica, los bolsones esofagicos estan muy
separados entre si y la anastomosis término-terminal en la época neonatal es muy
dificil. Por tanto se requiere una valoracion previa de la situacién de los bolsones
esofagicos realizandose una gastrostomia para alimentacién y examen del bolson
inferior, y un sondaje del superior que debe mantener una aspiracién constante
de la saliva para no provocar una neumonia aspirativa.

Es importante en estos casos mantener al neonato en posicion de Rickham
con aspiracion nasoesofagica continua hasta que por medio de dilataciones
progresivas de ambos bolsones se logre realizar su anastomosis, o si ello es
imposible se practicara una esofagostomia y una posterior esofagocolonoplastia.

Para reducir la tension de la anastomosis en casos en donde existia una gran
distancia de separacién, se puede recurrir a una miotomia circular para disminuir
el riesgo de anastomosis. Otra alternativa terapéutica es la esofagostomia cervical
con gastrostomia de alimentacibn con la intencibn de realizar una
esofagocolonoplastia o una tubulizacion géstrica. Intervenciones que se
realizarian entre los 3-12 meses de edad.(1)

ESTENOSIS CONGENITA Y MEMBRANAS

Incidencia de uno cada 25.000-50.000 recién nacidos vivos. La estenosis intrinseca
del eso6fago puede clasificarse en:

- Estenosis asociada a remanentes ectdpicos traqueobronquiales
(cartilago, epitelio respiratorio, etc.) En la pared del esofago,
fundamentalmente a nivel de 1/3 distal.

- Diafragma membranoso = en esofago superior o inferior.

- Estenosis fiboromuscular = en eséfago superior o inferior.
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CLINICA: Si la estenosis es severa se desarrollara disfagia para liquidos en
primeros dias/semanas de vida. Infecciones respiratorias recurrentes, saliveo
incesante o fallo de medro pueden darse ademas. Pueden asociarse anomalias
congénitas como la atresia esofagica, sindrome de Down, anomalias cardiacas,
ano-rectales, atresia duodenal, etc (si bien su frecuencia es muy inferior a las
asociadas a atresia de eso6fago).(4).

DIAGNOSTICO: Radioldgico. Confirmacion endoscopica.
TRATAMIENTO: Si estenosis por remanentes traqueobronquiales: reseccion

transtoracica o transabdominal asociado a cirugia antiRGE.
- Membranas: escision o dilatacion.
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ANOMALIAS CONGENITAS DEL ESTOMAGO

Pueden ser asintométicas durante la lactancia y primera infancia.

DIAFRAGMA ANTRAL O SEPTO PREPILORICO

Rara anomalia consistente en una tela 6 membrana submucosa cubierta por
mucosa gastrica. La obstruccién puede ser completa o parcial, si ésta membrana
esta perforada.

CLINICA: Una obstruccion completa produce una clinica similar a la atresia
pilérica: vomitos persistentes NO biliosos, que aparecen poco tiempo después
del nacimiento. La clinica de la obstruccién incompleta depende del tamafio de la
perforacion de la membrana, pero generalmente se presenta como vémitos
recurrentes y fallo de medro en los primeros meses de vida. Durante la primera
infancia puede asociarse dolor epigéastrico y vomitos y flatulencias tras las
tomas.(1).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: - Gastroenteritis viral recurrente.
- Ulcus péptico.

DIAGNOSTICO:

- Si el diafragma antral ocasiona obstruccion completa produce aire
gastrico y ausencia de gas a nivel distal.

- Radiografia baritada: Linea radiolGicida en antro gastrico asociado a
un pobre relleno antral.

- Endoscopia:

e Pequefia apertura fija antral rodeada de mucosa gastrica lisa.
e Peristalsis gastrica normal pre y postmembrana.
¢ Membrana de tamafio constante.

TRATAMIENTO
- Obstruccién completa: Excision en el neonato, inspeccionando

posibles atresias asociadas.
- Obstruccién parcial: Excision o transeccion endoscopica.(4).
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ATRESIA PILORICA

Representa <1% de las atresias digestivas. Generalmente es una atresia solitaria.
Incidencia familiar para los casos solitarios y de atresias multiples (¢factor
genético?). Asociacion con epidermdlisis bullosa letal como forma de
presentacion de un sindrome autosémico recesivo.(4).

CLINICA:

Durante la gestacion: polihidramnios y CIUR.

Recién nacido de bajo peso.

Vomitos NO biliosos persistentes desde los primeros dias de vida,
junto con distension abdominal ALTA vy vientre excavado;, y
peristalsis visible.

Rotura gastrica.

DIAGNOSTICO:

- Ecogréfico durante la gestacion.
- Radiologia: aire confinado al estbmago.
- Si calcificaciones abdominales entonces pensar en atresias mualtiples.

TRATAMIENTO:

- Si diagnéstico prenatal = Sonda nasogastrica desde el nacimiento
para descomprimir estbmago.

- Si diagnoéstico postnatal = fluidoterapia correctora de la alcalosis
metabdlica con hipocloremia e hipopotasemia.

- Si membrana pilérica = piloroplastia de Heinike-Mikulicz.

- Si hay tpérdida completa de la continuidad del tubo digestivo o hay
tracto fibroso entre los dos extremos = gastroduodenostomia de

Eleccidn (gastroyeyunostomia como segunda eleccién).

MICROGASTRIA

Asociado a otras malformaciones: atresia pilérica, malrotacién, situs inversus,
asplenia, ausencia de vesicula biliar, anoftalmia, micrognatia, etc.

CLINICA: Comienzo insidioso. Fallo de medro méas vomitos y/o RGE (neumonia
aspirativa).

DIAGNOSTICO: Radiografia con contraste: muestra un pequefio estdbmago

tubular asociado en la mayoria de los casos a megaeséfago y RGE. En ocasiones
presentan malrotaciones.
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TRATAMIENTO:

-Conservador: Comidas frecuentes de pequefio volumen, hipercaléricas.
Posicion semisentado.

-Quirdrgico:  Anastomosis de una doble luz yeyunal con
yeyunoyeyunostomia en Y de Roux. Resultados poco brillantes.(4).

HETEROTOPIA GASTRICA

Una de las malformaciones gastricas mas frecuentes. Suele ser tejido pancreético
(2% de hallazgos en necropsias). Generalmente es un cuadro asintomatico
aunque puede cursar con vomitos, dolor epigéastrico, etc. El diagndéstico es
endoscopico (n6dulo de 1 a 3 cms de diametro préximo a piloro); y el
tratamiento definitivo es su extirpacion si ocasiona molestias. (1,5).

DUPLICACION GASTRICA

Rara anomalia. Mas frecuente en mujeres. Las verdaderas duplicaciones son muy
infrecuentes. Las duplicaciones quisticas proximas a la region pilérica son mas
frecuentes (en curvadura mayor, pared posterior). La mayoria de las veces no
comunican con la luz del tracto gastrointestinal a menos que se perforen.

CLINICA:

- Masa abdominal.

- Si impide o retrasa el vaciamiento = vOmitos. Similar a una estenosis
Pildrica. Disfagia.

- Ulceracion de la pared del quiste = hematemesis o0 melenas.

- Ulceracion al peritoneo = peritonitis.

- Fistula a colon.

- Torsion /volvulacién si el quiste es pediculado.(1,4).

DIAGNOSTICO:
- Palpacién.
- Radiografia baritada.
- Ecografia.
- RNM
- Tc.

TRATAMIENTO: Cirugia: Exéresis, marsupializacion de la luz de la duplicacion
del estbmago o gastrectomia parcial.
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VOLVULO GASTRICO

La volvulacion puede ser:

- Organoaxial; a lo largo del eje mayor gastrico, de cardias a piloro.

- Mesenterioaxial; el eje pasaria por curvadura mayor hasta la menor.
Es el tipo mas frecuente.(1,5)

CLINICA: Aguda, con distension gastrica, ocasionalmente vomitos, dolor
abdominal, e incluso distress respiratorio agudo. Puede asociarse a eventracion
del diafragma, hernia diafragmatica, etc.

FISIOPATOLOGIA:
- Fracaso en la fijacion peritoneal con laxitud ligamentosa.
-Adhesiones.
- Bandas enteromesentéricas anormales.

DIAGNOSTICO:
- Clinico + dificultad para la intubacion nasogéstrica.
- Radiologico: distension del cuadrante superior izquierdo del
estdmago con ocasional estrechez pilorica.

TRATAMIENTO: Se realizara intervencion quirargica lo mas temprano posible,
reduciendo el volvulo (con extirpacion de los segmentos no viables si los
hubiese), sequido de fijacién gastrica: gastropexia anterior +/- gastrostomia de
Stamm de descompresion. La recurrencia del voélvulo es un hecho
infrecuente.(4).

ESTENOSIS HIPERTROFICA DE PILORO

Aparece mas frecuentemente en el sexo masculino y en el primer hijo. Existe
incidencia familiar en el 15% de los casos sin un patron fijo de herencia.

ETIOLOGIA: Se desconoce. Apoya su origen congénito la alta coincidencia de
este proceso en gemelos univitelinos frente a los bivitelinos. ¢(Papel de la
hipergastrinemia en respuesta al estrés.(1,5).

ANATOMIA PATOLOGICA Y FISIOPATOLOGIA: Existe hiperplasia e
hipertrofia de la musculatura lisa de todo el antro gastrico, no sélo del esfinter
pilérico, hasta el inicio del duodeno. Afecta fundamentalmente a las fibras
circulares, pero también a las longitudinales; sobreafiadiéndose a la estrechez del
paso el edema de la mucosa y los espasmos ocasionales que se producen. El antro
gueda reducido a un estrecho canal que se obstruye facilmente. Existe hipertrofia
compensadora de la musculatura lisa del resto del estbmago para intentar
mantener el vaciado gastrico. (1,4).
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MANIFESTACIONES CLINICAS: Los vomitos suelen comenzar en la
segunda o tercera semana de vida. Es raro que se retrasen hasta el segundo o
tercer mes. Suelen ser en chorro y abundantes, con contenido solamente
géstrico coincidiendo o no con las tomas, aunque suelen vomitar tras cada una de
éstas, siendo de caracter mucoso si son muy intensos o incluso hemorragicos si se
ha producido dafio en la pared géstrica o esofagitis. No existe pérdida de apetito.
Es frecuente la oliguria y el estrefiimiento. No siempre existe intervalo libre desde
el nacimiento hasta la presentacién de los primeros vomitos, como sucede en el
sindrome frenopilorico de Roviralta, en el que hay asociada una hernia hiatal. En
ocasiones existe ictericia a expensas de hiperbilirrubinemia indirecta resultado de
la alteracion de la circulacion enterohepatica, la compresion de las vias biliares o
la coexistencia de una enfermedad de Gilbert.(1,4).

En la exploracion, pueden observarse diversos grados de deshidratacion y
desnutriciéon dependiendo de lo avanzado del proceso. Se pueden ver
movimientos peristalticos de izquierda a derecha y, ocasionalmente, se
consigue palpar una masa del tamafio de una aceituna, dura, movil y no dolorosa
a la derecha del epigastrio y por debajo del borde hepéatico.

La alteracibn metabdlica mas frecuente en estos pacientes es la alcalosis
hipoclorémica-hipopotasémica debida a los intensos vomitos. La cifra sérica de
cloruros puede variar desde casi lo normal hasta incluso 70 mEqg/l y puede
utilizarse como indice grosero del déficit de potasio; asi, si el cloro es normal, el
déficit de potasio puede ser minimo.

DIAGNOSTICO: La ecografia permite ver la tipica imagen de donut, y medir el
diametro, grosor y longitud del musculo pildrico (regla de = : >3 mm de espesor
parietal de piloro, > 14 mm de diametro de oliva pil6rica superior, y; > 16 mm de
longitud de oliva pildrica). Si existen dudas con la ecografia es necesario realizar
un estudio radiolégico con bario. Se observa entonces un conducto pilérico
delgado y alargado que se ve como una linea de bario Unica (“signo de la
cuerda”) o a veces doble y un bulbo duodenal en forma de paraguas abierto
sobre el piloro hipertréfico. La presencia de una Unica burbuja aérea gastrica en
la radiografia simple de abdomen, nos permite diferenciarle de la atresia
duodenal.(2).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Hay que realizar diagnostico diferencial con
todas aquellas causas de vémitos en las primeras semanas de vida: mala técnica
de alimentacion, reflujo gastroesoféagico, insuficiencia suprarrenal congénita
(acidosis metabdlica con potasio sérico y sodio urinario altos), errores
congénitos del metabolismo (letargia, coma o convulsiones) y gastroenteritis.
Menos frecuente podria simular una estenosis hipertrofica de piloro la
existencia de una membrana pilérica o la duplicacion o estenosis del duodeno.
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TRATAMIENTO: EI tratamiento es quirdrgico, después de corregir las
alteraciones metabolicas, realizar lavado gastrico, administrar vitamina K y
mantener un ayuno de al menos 12 horas. La técnica es la piloromiotomia
extramucosa de Fredet-Ramstedt-Weber que consiste en la incisién de las capas
serosa y muscular del antro y del piloro dejando que la mucosa se prolapse entre
las fibras musculares. Posteriormente se reinicia la alimentacion oral de forma
gradual. Los vOmitos cesan, en la mayoria de los casos, después de la cirugia
aunque radiologicamente puede persistir la estrechez del conducto durante
meses. Ocasionalmente persisten voémitos en los cinco dias siguientes al
postoperatorio que suelen deberse a la existencia de una gastritis. Si los vémitos
persisten después de cinco dias hay que pensar en una piloromiotomia
incompleta o en la existencia simultdnea de una hernia hiatal, estenosis
duodenal o un reflujo gastroesofagico.(4).
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ANOMALIAS CONGENITAS DE INTESTINO

ATRESIA'Y ESTENOSIS INTESTINAL

La atresia intestinal es la causa mas frecuente de obstruccion intestinal neonatal.
Puede presentarse a cualquier nivel del intestino, duodeno, yeyuno, ileon y
colon. Son mas frecuentes a nivel yeyuno-ileal y son excepcionales las de colon.

La incidencia de la atresia intestinal es aproximadamente de un caso por cada
3.000-4.000 nacidos vivos. Esta frecuencia es similar a la de la atresia de es6fago y
aproximadamente tres veces mayor que la enfermedad de Hirschsprung.(1,4).

Recuerdo embrioldgico(5). Existen, clasicamente, dos teorias embriolégicas para
explicar la patogenia de las atresias intestinales:

a) Teoria de la recanalizacién de Tandler. Segun este autor, primitivamente
el tubo digestivo seria un corddn rigido sin luz, que en sucesivas semanas
de gestacion se iria recanalizando hasta formarse completamente la luz
intestinal. Un defecto en la recanalizacién de ese intestino provocaria la
atresia.

b) Teoria vascular. Segun esta teoria un defecto en la vascularizacion del
intestino en la época prenatal provocaria la atresia. Existen una serie de
hechos que parecen demostrar la veracidad de esta ultima teoria, como
son:

a. El hallazgo de meconio y células de descamacion intestinal
distales a la atresia.

b. La posibilidad de reproducir atresias intestinales en animales de
experimentacion provocando alteraciones vasculares. Esto es un
hecho comprobado por multitud de autores.

ANOMALIAS ASOCIADAS: La atresia intestinal se asocia con frecuencia a
otras malformaciones congeénitas:

a) Genéticas, especialmente algun tipo de trisomias. La trisomia 21 se asocia
a atresia duodenal (30% de los casos).

b) Cardiacas, frecuentemente canal comun, ductus, etc.

c) Renales, frecuentes en las atresias bajas.

d) Prematuridad, casi constante en las atresias complicadas.

e) Defectos de la pared abdominal como el onfalocele y la gastrosquisis
pueden asociarse también a atresia intestinal.
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Hay que sefialar también que un 20% de los casos de atresia intestinal se
asocia a mucoviscidosis y su consecuencia es el ileo meconial.

TIPOS DE ATRESIA INTESTINAL
1. Atresia duodenal

Hay diferentes tipos de obstruccién duodenal:

a. En relacion a su forma anatémica:
i. Completa, con frecuencia membranosa.
ii. Incompleta, generalmente estenosis provocada por

pancreas anular.

b. En relacion al lugar de atresia:
i. Supravateriana, excepcional.
ii. Infravateriana, las mas frecuentes.

El diagndstico se realiza por la clinica y la radiologia. La imagen radioldgica es
tipica. Existen dos Unicas burbujas de aire en la cavidad abdominal, que
corresponden a estobmago y duodeno. Si la obstruccién es infravateriana los
vOmitos son biliosos.

2. Atresia yeyuno-ileal

Generalmente solitarias (multiples en el 6-20% de los casos), afectan por igual a
ambos sexos; siendo mas frecuentes en ileon distal (36%) o yeyuno proximal
(31%). Habitualmente se trata de nifios pequefos para su edad gestacional. Existe
la posibilidad de presentacion familiar, habiéndose descrito un modelo de
herencia autosomico recesivo. La imagen radiologica es tipica con niveles
hidroaéreos multiples y asas dilatadas. Si se asocia a peritonitis meconial
aparecen calcificaciones peritoneales. Desde el punto de vista morfoldgico
podemos encontrar cuatro tipos de atresia yeyuno-ileal(1,4):

- Tipo I. Atresia membranosa. 20% de los casos. Hay un diafragma intraluminal
con continuidad de las capas musculares de los segmentos proximal y distal.
No hay interrupcién del intestino ni de su meso, sélo de su luz.

- Tipo Il. Este tipo de atresia muestra dos bolsones ciegos separados por un
cordén fibroso. (30% de los casos).

- Tipo Illa. En este tipo hay separacion de bolsones con defecto de mesenterio
en forma de V. Es el més frecuente. (35%).

- Tipo IlIb. Este tipo se llama también “apple peel” o “arbol de navidad” (10%).
Es una malformacion compleja que asocia una atresia yeyunal y un gran defecto
de mesenterio. El ileon muy corto, aparece enrollado sobre una arteria ileocolica,
en forma de peladura de manzana. Esta malformacion se asocia a intestino corto
y a prematuridad.
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- Tipo IV. Atresia multiple (5%). Suele incluir varias atresias de diferentes
tipos.

Fig. 5. Tipos de atresia intestinal.

3. Atresiacolica

Se presenta como interrupcion completa de la luz intestinal a nivel célico. Su
mayor frecuencia es del tipo I o membranosa aunque podemos encontrar
atresias a lo largo del marco colico de iguales caracteristicas que las del delgado.

4. Atresias ano-rectales
Son las mas frecuentes en el grupo de las atresias de intestino grueso. Se clasifican
en altas o bajas segun la separacion del bolsén rectal en relacién al periné. Es
frecuente que las atresias altas tengan fistulas rectourinarias y malformaciones
asociadas (60% de los casos), mientras las bajas tienen un porcentaje menor de
anomalias asociadas (20% de los casos).
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5. Ileo meconial

El ileo meconial se produce cuando existe una impactacion del meconio a nivel
del ileon terminal y colon, y provoca una obstruccion completa en el periodo
fetal. Esta impactacién estd provocada por la existencia de un meconio
anormalmente espeso y adherente, dificil de extraer de la luz intestinal incluso
quirargicamente. Es la consecuencia de la fibrosis quistica, que se encuentra en el
95% de los casos de ileo meconial.(4).

Cléasicamente se diferencian dos tipos de ileo meconial, el simple y el
complicado:

a. El simple (60%) se caracteriza por la impactacion de meconio intestinal
sin otra patologia intestinal asociada.

b.  El complicado se asocia a una serie de cuadros patoldgicos intestinales
gue agravan extraordinariamente el prondstico. Los mas frecuentes
son:

El Vélvulo de intestino delgado.

La atresia de ileon, unica o multiple.

El seudoquiste meconial.

La estenosis ileal.

La perforacion intestinal con peritonitis meconial.

g~ wbN B

A estas situaciones complejas hay que unir siempre el comportamiento clinico de
estos enfermos de mucoviscidosis, con secreciones constantes, neumonias de
repeticion (1 causa de muerte en estos nifios) que ocasionan con frecuencia
neumotorax, trastornos de absorcion intestinal, etc. La sintomatologia neonatal
suele comenzar como la de una obstruccion intestinal baja, con vémitos
biliosos a las 12 6 24 horas del nacimiento, distension abdominal y ausencia
de deposicion meconial. La radiologia nos demostrara un cuadro obstructivo con
acumulo granular denso que los radidlogos llaman en “miga de pan”, de
predominio en flanco derecho, a veces con calcificaciones meconiales por
peritonitis meconial, y en ocasiones con neumoperitoneo por perforacion
intestinal.(1,4).

DIAGNOSTICO DE ATRESIA INTESTINAL. Todo tipo de atresia intestinal
provoca un cuadro de obstruccion intestinal en el neonato que con frecuencia es
diagnosticado antes del nacimiento por ecografia a la madre (en el seno de un
polihidramnios), y por un cuadro sindrémico tipico consistente en:

- Distensioén abdominal.
- Vémitos biliosos.
- Deshidratacién y alteracién del equilibrio acido-base.
Ello impone una actitud urgente en el diagndéstico y tratamiento quirdrgico.
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El diagndstico se realiza por la clinica y la radiologia. Asi una Rx de abdomen en
posicion erecta nos dard inmediatamente el diagndstico de Obstruccién
intestinal y la altura de la misma, dependiendo fundamentalmente de la cantidad
de aire intestinal dilatado que veamos en la radiografia. No se debe dar contraste
de bario, pues dificultaria el paso de fluido en el postoperatorio.(1,4).

Si podemos afiadir un contraste hidrosoluble, aunque generalmente no es
necesario, y con la radiologia simple basta para imponer el tratamiento
guirurgico. Es interesante afiadir que en casos de obstruccidon intestinal alta,
duodenal, un enema opaco puede ayudar en el diagnostico de una malrotacién
intestinal con obstruccion duodenal extrinseca.

La expulsion de meconio puede ayudarnos también en el diagndstico. Las
atresias altas se acomparfian de expulsion normal de meconio, nunca las bajas.

El tratamiento preoperatorio estd encaminado a situar al neonato en las mejores
condiciones posibles para la intervencion quirdrgica: fluidoterapia y
antibioterapia IV.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

1. Tapon de meconio.

ileo meconial.

Enfermedad de Hirschsprung con segmento aganglionar largo.
Defectos de rotacion intestinal con volvulo o sin él.

Duplicidad intestinal.

Hernia interna.

Atresia del colon.

ileo paralitico debido a sepsis del recién nacido u otras causas.

N U AWM

CUIDADOS PREOPERATORIOS(1,4,11).

1. Durante la evaluacién inicial del recien nacido mantenerlo en una incubadora,
cuna térmica o debajo de una manta para prevenir la hipotermia.

2. Pasar sonda orogéstrica 0 nasogéstrica calibre 10 para aspirar el contenido
géstrico, cuantificarlo y observar si hay bilis en el mismo. Esta sonda debe
fijarse posteriormente para descomprimir el estbmago, evitar vomitos y la
distension gaseosa del intestino obstruido. Estos mismos requisitos deben
cumplirse antes de que un personal experimentado traslade al nifio a otro
hospital o al departamento de imagenologia, para evitar una aspiracion
durante el transporte.

3. Pesar al nifio y obtener sangre para realizarle los examenes complementarios
ya mencionados previamente (por microtécnicas).

4. Medir la diuresis y la osmolaridad de la orina.

5. Canalizar una vena periférica 0 mediante catéter epicutaneo. Evitar las
disecciones de venas a menos que se requiera alimentacion parenteral. Se
canalizard la vena umbilical si se necesita exanguinotransfusion por aumento
de la bilirrubina indirecta.
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6. Se utilizard oximetro de pulso o insercion de un catéter percutdneo en la
arteria radial derecha.

7. Evaluar las pérdidas de liquidos y electrdlitos e iniciar la restitucion.

7.1. Las pérdidas de jugo gastrico se pueden suplir con la administracion de
iguales volumenes de solucién salina 0,9 %.

7.2. El drenaje de bilis por la sonda orogastrica 0 nasogastrica puede
reponerse mediante cantidades equivalentes de solucién Ringer lactato.

7.3. En caso de obstruccion sin perforacién puede emplearse una venoclisis de
10 ml x kg de peso para corregir la hipovolemia (por el liquido retenido
en la cavidad abdominal o en el intestino proximal obstruido).

7.4. Pueden ser necesarios liquidos adicionales, como albiumina humana y
solucién de Ringer lactato, para mantener la presion arterial del recién
nacido por encima de 50 mm de mercurio y obtener una diuresis
adecuada (1-2 ml x kg x hora).

7.5. Como solucién en la venoclisis de mantenimiento puede utilizarse
dextrosa al 10 % en solucion % isoténica, en dependencia de la glucemia.

8. Tratar los desequilibrios acidobasicos.

9. Administrar 1 mg de Vitamina K1 intramuscular.

10. Profilaxis antibidtica preoperatoria EV.

11. Tomar precauciones para el correcto transporte hasta el salén de operaciones:
conservacion de la temperatura, oxigenacibn adecuada, evitar
broncoaspiracion.

De acuerdo con la gravedad del caso y con la intensidad de la deshidratacion e

hipovolemia, la preparacion preoperatoria puede necesitar algunas horas.

TRATAMIENTO OPERATORIO: El cirujano debe realizar una laparotomia
amplia, para explorar cuidadosamente no s6lo la zona donde se presume la
obstruccion sino la totalidad del intestino buscando todo tipo de anomalias, otras
atresias, malposiciones, duplicaciones, etc.

En casos de atresia duodenal por pancreas anular, el cirujano practicard siempre
una duodenoduodenostomia laterolateral por encima del pancreas sin intentar
disecarlo. Si la obstruccion es membranosa se puede resecar la membrana
mediante unaduodenostomia. En el recién nacido estd contraindicado realizar
una técnica de gastroenteroanastomosis como se realiza con frecuencia en el
adulto. Se debe realizar una gastrostomia descompresiva y pasar una sonda
transanastomatica a través del mismo orificio de la gastrostomia.(4).

En casos de atresia intestinal, el cirujano debera realizar una anastomosis
terminoterminal entre los extremos atrésicos siempre que esto sea posible.
Frecuentemente la diferencia de tamafio en el proximal dilatado, y el distal
minimo hacen necesario una remodelacién del asa proximal para conseguir una
buena anastomosis. Se aconseja la gastrostomia en caso de atresia yeyunal.

En casos de atresia multiple se deben resecar aquellos fragmentos de intestino
gue se presuma inviables, aun teniendo en cuenta que se puede dejar el intestino
del neonato extraordinariamente corto.
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En estos casos hay que procurar conservar, si esto es posible, la valvula ileocecal,
pues su papel en casos de cortedad intestinal es fundamental para asegurar la
supervivencia. Ese “sindrome de intestino corto” reviste especial gravedad en la
época neonatal y necesita de un adecuado tratamiento postoperatorio apoyado
en la nutricién parenteral y enteral hasta que el intestino recupera su capacidad
absortiva norma en otras ocasiones cuando las condiciones del intestino no
permitan realizar una anastomosis con garantia, el cirujano debe optar por
realizar una ileostomia o colostomia, derivando temporalmente el intestino hasta
conseguir la recuperacion local suficiente como para asegurar su vitalidad.(4).

En caso de ileo meconial el tratamiento quirdrgico consiste en realizar una
laparotomia y extraer manualmente el meconio intestinal mediante una
enterostomia generalmente en el ileon terminal. Existen ademé&s una serie de
farmacos hiperosmolares (gastrografin, acetil cisteina, etc.) que pueden ayudar a
solucionar un cuadro de obstruccién meconial, generalmente a continuacion de la
cirugia, que en gran parte de los casos (40%) es imprescindible. Estas sustancias
se utilizaran en enemas rectales y en infusion géastrica. También se utilizan a
través de la ileostomia que el cirujano deja después de la intervencion para
limpiar el colon de meconio en los dias posteriores a la misma. Las
complicaciones (shock hipovolémico o perforacion —durante la administracién
del enema o hasta 48 horas después-) suelen ser poco frecuentes, y si el neonato
no tiene otras malformaciones los resultados son muy buenos.(1,4).

CUIDADOS POSTOPERATORIO(4,11)

1. Después de un breve tiempo en la sala de recuperaciones, se debe llevar al
neonato a la Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales. Alli se debe colocar
en incubadora, con la cabeza elevada en un plano de 30° con respecto a la
horizontal.

2. Hidratacion con dextrosa al 10 %, ademas de cloruro de sodio y sales de
potasio segun las necesidades diarias. Reponer por via endovenosa las
pérdidas de liquido por la sonda colocada en el estbmago y ademas tratar
posibles pérdidas excesivas, hasta obtener una diuresis de 40 a 50 ml x kg de
peso por diay una densidad de la orina de 1.005 a 1.015.

3. Extubar al paciente tan pronto como sea posible, sin que se vea comprometida
su funcion respiratoria.

4. Evitar la hipoglucemia y la acidosis. Con este fin se debe realizar glucemia,
ionograma y gasometria cada vez que sea necesario. Si aparece ictericia se
deben vigilar los niveles de bilirrubina en sangre.

5. Se deben asociar farmacos vasoactivos para mejorar la irrigacion del intestino.

6. Cuando se restablece el peristaltismo y el contenido géstrico es claro y de
poca cantidad, comenzar a instilar por la sonda 15 ml de liquido
espaciadamente. Si esto es tolerado se retirard la sonda, se ird aumentando el
volumen y la frecuencia de su administracion, para después introducir leche
materna.

7. En ciertos casos se requerira la alimentacion parenteral, sobre todo en los que
se demora la aparicion del peristaltismo y en los que existe un sindrome de
intestino corto.
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8. Siempre que sea posible debe descartarse la asociacién con fibrosis quistica,
mediante pruebas citogenéticas y de electrélitos en sudor.

COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS MAS IMPORTANTES.(11)

e Obstruccién intestinal funcional en el sitio de la anastomosis, debido a
hipertrofia de la capa muscular circular, hipoplasia de células
ganglionares y reduccion de las fibras nerviosas del plexo intramuscular
en el segmento dilatado proximal, lo que contribuye a la dismotilidad
intestinal.

e Dehiscencia parcial o total de la anastomosis.

e Sindrome de intestino corto.

e Disfuncion hepatica inducida por alimentacion parenteral prolongada.

e Bronconeumonia.

e Sepsis.

PRONOSTICO. Es variable dependiendo del tipo de atresia intestinal y de los
cuidados pre y posquirargicos brindados al neonato.(11)

FACTORES QUE CONTRIBUYEN A ELEVAR LA MORTALIDAD.(11).
e Anomalias congénitas asociadas.
e Dificultad respiratoria.
e Prematuridad.
e Bajo peso al nacer.
e Presencia de estomas.
e Sindrome de intestino corto.
e Obstruccion intestinal posoperatoria.

CAUSAS MAS FRECUENTES DE MUERTE.( 11).
e Neumonia.
e Peritonitis.
e Sepsis.

DIVERTICULO DE MECKEL

Es la anomalia mas frecuente del tubo digestivo. Este diverticulo verdadero existe
en un 2-3% de las personas, con una proporcion varon-mujer de 3:1; y es el
resultado de una atresia incompleta del conducto onfalomesentérico que
comunica el intestino con el saco vitelino en el embridén. Puede persistir un
cordodn fibroso desde el diverticulo hasta el ombligo y ocasionalmente todo el
conducto ser permeable; en ese momento, se habla de conducto
onfalomesentérico persistente.(5).
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ANATOMIA PATOLOGICA: El diverticulo de Meckel se encuentra a unos 50-75
cm antes de la valvula ileocecal en el borde antimesentérico. En mas de un 35% de
los casos existe tejido gastrico o pancreatico cerca de su extremo. La secrecion de
acido o pepsina por esta mucosa puede producir una Ulcera con sangrado
posterior, en la base del diverticulo o en el intestino adyacente. Puede ocurrir
también diverticulitis llegando incluso a la perforacion. Ocasionalmente el
diverticulo de Meckel se convierte en la cabeza de una invaginacion ileo-ileal y
maés raramente puede volvularse. Si el diverticulo se aloja en una hernia inguinal
indirecta se habla de hernia de Littré.(5).

MANIFESTACIONES CLINICAS: Los dos afios son la edad mas frecuente para
el inicio de los sintomas, siendo el mas caracteristico la hemorragia rectal no
dolorosa, que aparece aislada, sin heces; con un color oscuro o pardo rojizo.

Puede manifestarse también como hemorragias ocultas en heces produciendo
una anemia ferropénica refractaria al tratamiento con hierro si aparece dolor
abdominal puede ser agudo, por diverticulitis, o vago y recidivante. Puede haber
también sintomas de peritonitis por perforacion de una Ulcera en el diverticulo,
o de obstruccion intestinal si se ha producido una invaginacién o un volvulo.
Un nifio (no recién nacido) con obstruccion intestinal, si no ha sido operado
anteriormente y se descarta una invaginaciéon, lo mas probable es que tenga un
diverticulo de Meckel o un remanente fibroso.

DIAGNOSTICO: Se realiza mediante la gammagrafia con tecnecio-99, que se
elimina por mucosa gastrica. Es una prueba segura y especifica. Si es
negativa, es muy poco probable que el paciente tenga un diverticulo de Meckel.
Esta patologia no puede demostrarse en estudios radiograficos con bario.

TRATAMIENTO: Extirpacién quirurgica del diverticulo. Ocasionalmente sin
reseccion del ileon adyacente, pero si la cirugia se realiza tras sangrado o
sospecha de Ulcera, se retirard el minimo segmento intestinal posible y se
realizara anastomosis término-terminal.
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ANO IMPERFORADO

INCIDENCIA.

Se trata de una malformacidén congénita sin una apertura anal obvia. La mayoria
tienen una fistula desde recto distal hasta periné o aparato genitourinario. La
incidencia es de 1 por cada 5000 nacimientos.

La frecuencia es ligeramente mayor en varones que en mujeres. La cloaca
persistente representa alrededor de 10% de todo el grupo de malformaciones. El
defecto méas comun en los varones es el ano imperforado, con fistula rectouretral.
La anormalidad més frecuente en mujeres es la fistula rectovestibular. ElI ano
imperforado sin una fistula es mas bien un defecto poco comun; se presenta
aproximadamente en 10% de todo el grupo de malformaciones. El riesgo
estimado para una pareja de tener otro hijo con una malformacion anorrectal es
alrededor de 1 por ciento.(4).

PATOLOGIAS ASOCIADAS. -Puede ocurrir de forma aislada o como parte del
sindrome VACTERL: anomalias vertebrales, anales, cardiacas, traqueales,
esofagicas, renales, extremidades. (5).

Defectos acompafiantes: Cardiopatias 7%, gastrointestinales: atresia esofégica
aganglionosis 10%.Sacro: falta de vértebras, hemivértebras, defectos urogenitales
del 20 a 50%.(11).

La busqueda de malformaciones asociadas se hace mediante examen perineal,
radiografia de columna lumbosacra, ecografia renal y valoracion cardiolégica.

CLASIFICACION. -En 1984 Stephens y Smith, con un grupo de expertos de
diferentes paises, propusieron la "clasificacibn Wingspread" que se muestra

aqui(4):

Sexo masculino

Alta

1. Agenesia anorrectal

Con fistula uretral rectoprostatica

Sin fistula

2. Atresia rectal
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Intermedio
v’ Fistula uretral rectovulvar
v' Fistula sin agenesia anal
Bajo
v Fistula anocutanea

v' Estenosis anal

Sexo femenino

Alta

v' Agenesia anorrectal

v Con fistula rectovaginal

v Sin fistula

v’ Atresia rectal
Intermedio

v' Fistula rectovestibular

v’ Fistula rectovaginal

v' Agenesia anal sin fistula
Bajo

v' Fistula anovestibular
Fistula anocutanea

Estenosis anal

D N NN

Cloaca
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Malformacién ALTA:

e Ausencia de fistulaen el periné

e Meconio en laorina

e Déficit sensitivo

e Malformaciones Vertebrales

e Orificio fistuloso en el vestibulo vaginal

e Frecuencia de malformaciones asociadas

Malformacién BAJA:

e Surco intergluteo marcado.

e “Foseta anal” pigmentada y con pliegues.

e Fistula identificable en la foseta o periné.

e Respuesta ( +) al estimulo en la zona perineal.

e Gluteos de aspecto normal.

CLASIFICACION ORIENTADA AL TRATAMIENTO.

Sexo masculino

No requiere colostomia: 1.Fistula cutédnea
2. Estenosis anal
3. Membrana anal
Si requiere colostomia: 1.Fistula rectouretral: - Bulbar
- Prostatica
2. Fistula rectovesical
3. Agenesia anorrectal sin fistula

4. Atresiarectal
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Sexo femenino

No requiere colostomia: Fistula cutdnea (perineal)

Si requiere colostomia: 1. Fistula vestibular
2. Fistula vaginal
3. Agenesia anorrectal sin fistula
4. Atresia rectal

5. Cloaca persistente

DEFECTOS EN El SEXO MASCULINOS

Fistula cutanea

La fistula cutanea es un defecto bajo. El recto se localiza dentro de la mayor parte
del mecanismo del esfinter. S6lo la parte mas inferior del recto estd mal colocada
en sentido anterior .A veces la fistula no se abre hacia el perineo sino mas bien
sigue una via en la linea media subepitelial, abriéndose en algiin punto a lo largo
del rafe perineal de la linea media, escroto, o incluso la base del pene. Se establece
el diagnéstico mediante inspeccion perineal. No se requieren investigaciones
adicionales.(4).

Estenosis anal

La estenosis anal es un estrechamiento congénito del orificio anal; frecuentemente
se acompafa de localizacién anormal anterior ligera del orificio anal. Se observa
un aspecto en forma de listén del meconio expulsado.

Membrana anal

En este defecto poco comun existe una membrana delgada en el sitio anal, a través
de la cual se puede visualizar el meconio.

El tratamiento consiste en la reseccion de esta membrana y la préactica de una
anoplastia, si es necesario.

Fistula recto uretral

El orificio de la fistula rectouretral, el defecto més frecuente en el sexo masculino,
se puede localizar en la parte inferior de la uretra (uretra bulbar) o en la uretra
superior (uretra prostatica). Inmediatamente por arriba del sitio de la fistula, el
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recto y la uretra comparten una pared comun. Este hecho anatdbmico importante
tiene implicaciones técnicas y quirdrgicas significativas. Por lo regular el recto
esta distendido y rodeado lateral y posteriormente, por el musculo elevador.
Entre el recto y la piel perineal existe una porcion de musculo voluntario estriado,
gue se denomina complejo muscular. La contraccion de estas fibras musculares
eleva la piel de la depresion anal. A nivel de la piel, a ambos lados de la linea
media se localizan parasagitales un grupo de fibras de musculo voluntario,
denominadas fibras. Generalmente las fistulas uretrales bajas se acomparfan de
musculos de buena calidad, sacro bien desarrollado, surco en la linea media y
depresion anal prominentes. Con mayor frecuencia las fistulas uretrales altas se
acompafian de musculos de pobre calidad, sacro anormalmente desarrollado, y
perineo plano con un pobre surco en la linea media y sin una depresion anal
visible; sin embargo, existen excepciones para estas reglas. Muchas veces los pa-
cientes expulsan meconio a través de la uretra, un signo inequivoco de fistula
rectouretral.(4).

Fistula rectovesical

En este defecto el recto se abre a nivel del cuello vesical. El paciente tiene un mal
prondstico, ya que el musculo elevador, el complejo muscular y el esfinter externo
frecuentemente estdn mal desarrollados. El sacro a menudo esta deforme o
disgenético. Toda la pelvis parece estar subdesarrollada. En muchas ocasiones el
perineo es plano, con datos de pobre desarrollo muscular. Cerca de 10% de los
casos de ano imperforado esta en esta categoria.

Agenesia anorrectal sin fistula

Es interesante notar que la mayoria de los pacientes con este defecto poco comdn
tiene un buen sacro y buenos musculos. El recto termina aproximadamente a 2 cm
de la piel perineal. Por lo general el paciente tiene un buen prondstico en términos
de funcioén intestinal. Aungque el enfermo no presenta una comunicacién entre el
recto y la uretra, estas dos estructuras estan separadas Unicamente por una pared
comun, delgada, que es un detalle anatobmico importante con implicaciones
técnicas.(4).

Atresia rectal

En este defecto del sexo masculino, extremadamente raro, la luz del recto puede
estar interrumpida en su totalidad (atresia) o parcialmente (estenosis). El saco
ciego superior esta representado por un recto dilatado, mientras que la porcion
inferior esta representado por un conducto anal pequefio, que mide alrededor de
1 a 2 cm de profundidad. Las estructuras pueden estar separadas por una
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membrana delgada o por una porcion densa de tejido fibroso. Estos defectos se
presentan en cerca de 1 % de todo el grupo de malformaciones.

El paciente tiene todos los elementos necesarios para la continencia y un
prondstico excelente. Ya que tiene un conducto anal bien desarrollado, muestra
sensibilidad normal en el anorrecto. Estdn presentes estructuras musculares
voluntarias casi normales.

DEFECTOS EN EL SEXO FEMENINO

Fistula cutanea (perineal)

Desde el punto de vista terapéutico y prondstico, este defecto comun es
equivalente a la fistula cutanea descrita en el sexo masculino. El recto esta bien
localizado dentro del mecanismo del esfinter, excepto por su porcién mas baja,
gue esta localizada anteriormente. El recto y la vagina estan bien separados.

Fistula vestibular

En este defecto importante los pacientes pediatricos tienen buenos prondsticos en
términos de funcion intestinal, cuando son tratados de manera apropiada; no
obstante, en la experiencia del autor, a menudo la paciente es enviada de otras
instituciones debido a reparaciones sin éxito. El intestino se abre justo detras del
himen en el vestibulo de los genitales femeninos. Inmediatamente por arriba del
sitio de la fistula, el recto y la vagina estan separados por una pared comun
delgada. Estas pacientes tienen por lo regular buenos musculos y un sacro y
nervios normales; sin embargo, en ocasiones este defecto se acompafia de desarro-
llo anormal sacro.(4).

Con frecuencia el paciente pediatrico es referido al cirujano con un diagnéstico de
fistula rectovaginal. El diagnéstico preciso es clinico. Una inspeccion meticulosa
de los genitales de la recién nacida es necesaria para el diagnéstico. Muchos
cirujanos pediatras reparan este defecto sin una colostomia protectora. Muchas de
estas pacientes tienen una recuperacién exitosa; no obstante, una infeccidén
perineal seguida de dehiscencia de la anastomosis anal y recurrencia de la fistula
provoca fibrosis grave que puede interferir con el mecanismo esfinteriano. En este
caso, la paciente ha perdido la mejor oportunidad para un resultado funcional
optimo, ya que las operaciones secundarias no proporcionan el mismo buen
prondstico que las intervenciones primarias con éxito.

Por lo tanto, se recomienda enfaticamente una colostomia protectora, seguida por
una forma de procedimiento sagital posterior limitado como una reparacion final.
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Fistula vaginal

Ya que el recto se comunica con la parte inferior o superior de la vagina, se
debe observar el meconio que sale desde dentro del himen para diagnosticar este
defecto raro. Una anormalidad en el borde posterior del himen es otra pista para
el diagnostico. Este defecto es muy poco comun.(4).

Agenesia anorrectal sin fistula

Esta anormalidad del sexo femenino tiene las mismas implicaciones terapéuticas y
pronosticas mencionadas para el sexo masculino. El defecto inusual se encuentra
con mayor frecuencia en el sexo femenino.

Cloaca persistente

En este grupo de defectos esta representada la complejidad extrema de las
malformaciones femeninas. Una cloaca persistente se define como una
anormalidad en la cual el recto, la vagina y el aparato urinario se encuentran y
fusionan en un conducto comun udnico. El diagndstico de cloaca persistente es
clinico; se debe sospechar en una lactante con ano imperforado y genitales de
aspecto pequefio. La separacion cuidadosa de los labios revela un orificio perineal
Gnico. La longitud del conducto comUn varia de 1 a 7 cm, lo que tiene
implicaciones técnicas y pronosticas. Los conductos comunes mayores de 3.5 cm
representan por lo regular un defecto complejo.(4).

Es dificil la movilizacion de la vagina; por lo tanto, a menudo se utiliza alguna
forma de sustitucion vaginal durante la reparacién. Un conducto comin menor de
3.4 cm generalmente significa que el defecto se puede reparar con una operacion
sagital posterior Unica, sin abrir el abdomen. Algunas veces el recto se abre alto en
la cupula de la vagina; por este motivo una laparotomia debe ser parte del
procedimiento para movilizar el intestino. Muchas veces la vagina esta
anormalmente distendida y llena de secreciones mucoides (hidrocolpos). Esta
vagina distendida comprime el trigono y, por lo tanto, con frecuencia se
acompafa de megauréteres. Una vagina grande representa una ventaja técnica
para la reparacion, ya que mas tejido vaginal facilita su reconstruccién. Un
hallazgo frecuente en las malformaciones cloacales es el grado variable de
tabicacion o duplicaciéon vaginal y uterina. Por lo regular el recto se abre entre las
vaginas. Las malformaciones cloacales bajas generalmente se asocian con un sacro
bien desarrollado, un perineo de aspecto normal y musculos y nervios adecuados;
esto hace posible un buen prondéstico.(4).
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MALFORMACIONES COMPLEJAS

En este grupo se pueden observar disposiciones anatbmicas poco comunes y
extrafas. Cada caso representa un reto diferente para el cirujano, con prondsticos
e implicaciones terapéuticas diferentes. No se pueden establecer lineamientos
generales para el manejo de estos pacientes. Cada caso se debe individualizar.

DEFECTOS ACOMPANANTES: SACRO Y RAQUIS

Las deformidades sacras parecen acompafar con mayor frecuencia a estas
anormalidades. Pueden faltar una o varias veértebras sacras. La falta de una
vértebra no parece tener una implicacién prondstica importante, sin embargo,
mas de dos vértebras representa un signo prondstico malo, en relacion con la
continencia intestinal y, algunas veces, el control urinario. Otras anormalidades
sacras no bien caracterizadas, con implicaciones que no se reconocen bien,
incluyen la presencia de hemivértebras, sacro asimétrico, sacro corto, sacro recto
gue protruye posteriormente y hemisacro. Este ultimo defecto se acompafia de
pobre control intestinal. (4).

Las anormalidades raquideas mas altas incluyen hemivértebras localizadas en el
raquis toracico lumbar. Se desconocen las implicaciones de estos tipos de
malformaciones en relacion con el control intestinal y urinario.

DEFECTOS UROGENITALES

La frecuencia de defectos genitourinarios (GU) asociados varia de 20 a 54%. La
exactitud y lo completo de los estudios uroldgicos puede explicar la variacion
reportada.

Entre mas alta aparezca la malformacién, con mayor frecuencia se encuentran
anormalidades urolégicas acompafantes. Los pacientes con cloacas persistentes o
fistulas rectovesicales tienen una probabilidad de 90% de presentar un defecto GU
asociado. Al contrario, los nifios con deformidades bajas (fistulas perineales)
poseen una probabilidad menor de 10% de presentar una anormalidad urolégica
acompanante. La hidronefrosis, urosepsis y acidosis metabdlica por una funcion
renal pobre representan la fuente principal de mortalidad y morbilidad en recién
nacidos con malformaciones anorrectales, por lo tanto, es obligatorio una
investigacion uroldgica completa en casos de defectos altos. Estos estudios
pueden representar una prioridad mayor que la colostomia misma. La valoracién
uroldgica también es obligatoria, aunque no tan urgente en casos de fistulas
rectovaginales y rectouretrales. En pacientes con defectos bajos se puede posponer

la valoracién urolégica y practicar sobre una base electiva.
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Desde el punto de vista clinico, las lesiones se dividen en altas o bajas,
dependiendo si el final de la malformacién queda por encima o por debajo del
componente puborrectal del complejo del elevador del ano. Las malformaciones
bajas pueden manejarse con simples dilataciones o cirugia menor perineal,
como la anoplastia perineal. Se sospechara si en NINOS aparece meconio en
cualquier lugar del periné o en el rafe medio del escroto, aun ante falta de
evidencia de fistula anocuténea.

En las NINAS suele ser evidente una fistula anocutanea o anovestibular. Los
defectos altos requieren colostomia temporal neonatal, y una correccion formal
posterior a los 3-9 meses, cerrando entonces la colostomia: anorrectoplastia
mediosagital de Pena vs procedimiento de Mollard. Se sospechara en NINOS, si
el meconio aparece en la orina pero no es visible en ningun lugar del periné. La
mayoria de las lesiones altas finalizan con una fistula desde el intestino a vejiga,
uretra o vagina. A menudo estas anomalias se asocian con malformaciones en
tracto genitourinario, espinal o cardiaco. En las lesiones altas el esfinter anal
interno esta ausente en practicamente todos los casos mientras que el externo esta
presente al menos en parte, aunque su relacion normal con la ampolla se ha
perdido si el ano es ectdpico 0 no existe apertura a periné. Como norma los
pacientes con defectos en el sacro tienen menos desarrollados los musculos
esfinterianos.

Las complicaciones mas frecuentes incluyen: la recurrencia de la fistula
rectourinaria, el prolapso de la mucosa, estreiiimiento, e incontinencia, siendo
ésta el principal problema. El principal determinante de si se alcanzara o no
continencia normal es el nivel de la lesidn, ya que sélo una minoria de aquellos
con lesiones altas alcanzaran dicha continencia antes de la edad escolar,
consiguiendo una aceptable continencia social al llegar a la adolescencia.

La ecografia y el TC han sido recomendados como ayuda para determinar
el nivel de la lesion. Una radiografia lumbosacra y una ecografia del aparato
urinario debe ser realizada en todos los casos. Si existen dudas acerca del nivel
de la fistula en nifios, se realizara una urografia retrograda.

Las lesiones altas son mas comunes en nifios, pero no hay factores genéticos de
riesgo conocidos. Pueden asociarse anomalias que incluyen la atresia esofagica,
intestinal, malrotaciones, agenesia renal, hipospadias, reflujo vesicoureteral,
extrofia vesical y alteraciones cardiacas y esqueléticas.

Algunos reconocen un tercer grupo en el cual se incluyen malformaciones
cloacales en las cuales el tracto urinario, genital y gastrointestinal vierten a un
canal comun que comunica con el periné. Clinicamente la mayor parte de estas
malformaciones se reconocen al nacimiento por la ausencia de un ano normal,
comenzando precozmente con signos y sintomas de obstruccion intestinal baja.
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COMPLICACIONES DE MAR

e Derivadas de las ostomias: hemorragias, prolapso, retraccién, infeccion,
estenosis, dermatitis periestomal, infecciones micoticas, entre otras.

e Alteraciones acido base e hidroelectroliticas

e Enterocolitis necrotizante

48



Evolucion clinico - quirurgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

ENFERMEDAD DE HIRSCHPRUNG O MEGACOLON CONGENITO.

Su incidencia aproximada es de 1:5.000 nacidos vivos (la mayoria a término), con
una proporcion varon: mujer de 4:1 (raza blanca=raza negra). Existe historia
familiar el el 7% de los casos (hasta en el 21% si se extiende hasta el ciego). Es la
causa mas frecuente de obstruccion de colon en el recién nacido y supone un
tercio del total de las obstrucciones neonatales. Se observa con mas frecuencia en
la trisomia 21 (entre el 3 y el 10%), en el sindrome de Laurence- Moon-BiedI-
Bardt, en el sindrome de Waardenburg y junto con megavejiga- megauréter,
criptorquidia, defectos del tabique interventricular y diverticulo de Meckel.(4).

ETIOLOGIA. Falta de emigracion entre las semanas 8 y 12 de gestacion, de las
células de la cresta neural a la pared intestinal o fallo en la extension créneo-
caudal de los plexos mientéricos y submucosos de dicha pared. A nivel molecular
se han encontrado mutaciones en el protooncogén RET tanto en casos familiares
como en esporadicos; asi como mutaciones en los genes para los receptores de
endotelina 3y endotelina B.

ANATOMIA PATOLOGICA. Existe un segmento de pared intestinal sin células
ganglionares que va desde el ano hasta una distancia variable. En el 85% solo esta
afectado el recto-sigma, en el 15% llega hasta el angulo hepético y en un 5% es
aganglionico todo el colon (en estos casos puede existir aganglionismo también
en ileon, yeyuno e incluso duodeno). Se observa hipertrofia muscular en la zona
previa al segmento afectado y puede haber importante dilatacion del intestino
con gases y heces acumulados, lo que puede conducir a isquemia de la pared y a
enterocolitis. Hay un aumento de acetilcolinesterasa debido al aumento
proporcional de terminaciones nerviosas preganglionares, asi como un déficit en
la actividad de la sintetasa de 6xido nitrico.(4).

MANIFESTACIONES CLINICAS. En los recién nacidos puede manifestarse
como falta de expulsion de meconio o posteriormente con sintomas de una
obstruccion intestinal parcial o completa con vomitos, distension abdominal y
ausencia de deposiciones. Los vomitos pueden ser biliosos e incluso fecaloideos y
puede haber pérdida de peso y deshidratacion.

Durante el periodo neonatal puede observarse también diarrea alternandose con
el estrefiimiento que puede producir una enteropatia pierde- proteinas con
edema e hipoproteinemia. Estos sintomas son mas leves si el paciente toma
lactancia materna. La diarrea puede evolucionar a una enterocolitis fulminante
debida al Clostridium difficile y ser precipitada por la distension del colon.
Produce deshidratacién, shock y puede ser mortal en 24 horas. Es prioritario el
rapido diagnostico de dicho cuadro ya que es la primera causa de muerte en
estos nifios, elevando la mortalidad del 4 al 33%.(4).
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En los nifios mayores esta enfermedad produce estreflimiento crénico, a veces
desde el periodo neonatal, y distension abdominal. En el tacto rectal no se palpan
heces en el recto (en ocasiones se produce emision de heces inmediatamente tras
el examen digital). En los casos graves puede haber desnutricién que unido a la
distensién abdominal puede confundir con un sindrome de malabsorcién. Puede
haber anemia hipocromica. En raras ocasiones esta enfermedad se manifiesta s6lo
como encopresis si el segmento aganglionico se limita al esfinter anal interno, y al
conducto anal y recto inmediatamente vecinos. También puede cursar con ITUs
recurrentes, obstruccion urinaria e hidronefrosis por la compresion extrinseca de
la via urinaria.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. La enfermedad de Hirschprung debe
distinguirse durante el periodo neonatal de: sindrome del colon izquierdo
hipoplasico (méas frecuente en hijos de madres diabéticas), hipomotilidad por
hipermagnesemia, displasias neuronales, sindrome del tapdén meconial,
hipotiroidismo, sepsis, insuficiencia adrenal, hijos de madres adictas a opiaceos,
y la atresia ileal con microcolon. En pacientes mayores se puede confundir esta
enfermedad con: megacolon adquirido, estreflimiento idiopéatico croénico,
estrefiimiento rebelde, etc.(4).

DIAGNOSTICO. Se realiza mediante biopsia rectal que debe tomarse un
centimetro, como minimo, por encima de la linea pectinada ya que el niumero de
células ganglionares desciende habitualmente en la Ultima porcion del recto.
Ademas de la ausencia de células ganglionares, se puede demostrar en la
biopsia un aumento de acetilcolinesterasa mediante técnicas histoquimicas.

La radiografia simple de abdomen en lactantes con esta enfermedad demostrara
dilatacion de asas con ausencia de aire a nivel de recto (regién presacra). En el
enema opaco los hallazgos diagndsticos son:

1. Cambio brusco de calibre del intestino entre la porcion ganglidnica
(dilatada) y la aganglionica (estrecha).

Contracciones en “dientes de sierra” en el segmento agangliénico.
Pliegues transversales paralelos en el colon proximal dilatado.

Colon proximal engrosado, nodular y edematoso si hay enterocolitis.
Retraso en la evacuacion del bario mas de 24 horas.

arwn

Estas caracteristicas pueden no aparecer de manera completa en el recién nacido
debido a que no existe aun una clara diferencia de tamafio entre el segmento
enfermo y el sano.

La manometria anorrectal muestra una intensa elevacién de la presion en el
esfinter anal interno al distender el balén en la ampolla rectal. La exactitud de la
prueba es de un 90% excepto en recién nacido. Una respuesta normal excluye el
diagnostico de megacolon congénito; si el resultado es dudoso seré necesaria
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la biopsia. Es una prueba muy util en nifios con segmentos aganglionicos muy
cortos (< 5cm) y/o0 que tienen Rx baritada normal.

TRATAMIENTO. El tratamiento es quirdrgico y en los recién nacidos se realiza
en dos tiempos. En primer lugar se realiza una laparotomia limitada con biopsias
multiples y se hace una colostomia con la parte méas distal del colon normal.
Cuando el lactante tiene aproximadamente 12 meses de edad se realiza la
segunda parte o0 reparacion completa. Consiste en escindir el segmento
aganglionico y tirar del segmento ganglionico hacia abajo a través del ano para
anastomosarlo al conducto anal no més alld de 2.5 cm de la linea pectinada
anorrectal (técnicas de Swenson, de Duhamel o la modificada de Soave o de
Boley). No estdn indicados los enemas de limpieza repetidos con el deseo de
retrasar la cirugia, ya que el prondstico empeora mucho si ocurre un episodio de
enterocolitis antes de la intervencién. En casos de aganglionismo total de colon la
intervencion quirdrgica definitiva se hard a los 12-18 meses segun la técnica de
Martin (anastomosis entre el intestino delgado funcionante y el colon distal a
nivel del angulo esplénico) o de Ziegler (miomectomia total).(1,4).

En nifios mayores se recomienda también una colostomia previa que se cierra
después de la cirugia definitiva.

Después de la cirugia puede tardar en adquirirse los habitos de la defecacién y
puede haber incontinencia alternando con diarrea, pero con el tiempo la mayoria
de los nifios recobran la continencia.

COMPLICACIONES: - Se presentan entre el 25 al 50 % de todas las series:

e Enterocolitis Necrotizante

e Ruptura del Colon.

e Obstruccion Intestinal.

e lleo prolongado.

e EstreAimiento cronico.

e Sindrome de Intestino Corto.

e Presencia de Intestino Aganglionico residual.
e Dehiscencia de Anastomosis.

e Fistulas espontaneas y post - operatorias.

e Estenosis anastomoticas.

PRONOSTICO. -El pronostico dependera de la extensiéon de la enfermedad en el
Colon o Intestino delgado. Si la enfermedad en el recién nacido se diagndstica en
forma temprana con el tratamiento quirdrgico en dos tiempos el prondéstico es
relativamente bueno. La aparicién habitual en mas de la mitad de los casos de
complicaciones post operatorias inmediatas o tardias hace que el prondstico no
sea tan halagador como en otras intervenciones pediatricas. Los pacientes en
periodo neonatal con Enterocolitis Necrotizante y Sepsis corren el riesgo de
fallecer.
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DEFECTOS DE ROTACION DEL INTESTINO

MALROTACION INTESTINAL

La rotacion y fijacion del intestino tiene lugar dentro de los tres primeros meses
de la vida fetal. En los estadios mas precoces el tubo digestivo es un conducto
unico desarrollado fuera de la cavidad celémica que tiene que irse diferenciando
en sus diferentes tipos, y establece una serie de rotaciones para adaptarse a su
nuevo habitaculo dentro de la cavidad abdominal. Si estas rotaciones se realizan
de forma patologica, o existen factores extrinsecos que imposibilitan la fijacion
normal de este intestino, se producen las llamadas malrotaciones intestinales, de
las que se estudian diferentes tipos pero que todas ellas pueden provocar
obstruccion intestinal en la época neonatal con mayor o menor precocidad.

1. Situacion de “No Rotacion”: se denomina también “meso comudn” o
malrotacion tipo |. En esta situacién el intestino se encuentra sin fijar, el
duodeno es anterior a los vasos mesentéricos y el colon esta absolutamente libre,
sin fijacion alguna Se encuentra con frecuencia en defectos congénitos de la pared
anterior del abdomen (onfalocele, gastroquisis) y también en hernias
diafragméticas. La complicacion més grave y frecuente de esta situacion el
volvulo intestinal, que se produce al rotar méas de 360 grados el intestino sobre el
eje de los vasos mesentéricos. En estas ocasiones el cuadro clinico es muy grave,
la sintomatologia es aguda con obstruccién intestinal completa, hemorragias, etc;
y aun interviniéndose con urgencia la mortalidad es muy alta.(1,4).

2. Malrotacién tipo Il: En este caso el duodeno no llega a colocarse en su
posicion normal y su rotacién se produce sin pasar por debajo de los vasos
mesentéricos. Se suele acompafiar de bandas fibrosas (de Ladd) que desde el
parietocolico derecho llegan a la raiz del meso y comprimen el duodeno a su
paso, obstruyendo su luz de manera extrinseca.

3. Malrotacion tipo Ill: En este tipo se produce un defecto de rotacion mas
complejo. Existen subdivisiones de este grupo, aunque en sintesis podemos
encontrar hernias de delgado formadas con repliegues peritoneales con el
mesocolon o parietocolico derecho que forman las Illamadas hernias
paraduodenales o mesocolicas, que provocan la obstruccion del intestino
delgado.(4).

4. Rotacion incompleta del colon: En estos casos el ciego aparece debajo del

higado o adherido a él. Existen bandas fibrosas que comprimen el duodeno y
provocan su obstruccién.
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El estudio radioldgico con contraste nos ayudara al diagnéstico, visualizando la
rotacion duodenal, y el enema opaco nos ayudard a demostrar la situacion del
colon.

TRATAMIENTO: En caso de volvulo el cuadro clinico es muy grave, el estado
general esta afectado y el neonato cae en shock con rapidez al sufrir compromiso
vascular intestinal. No se debe perder tiempo en exploraciones complementarias
gue no sean estrictamente necesarias.

- La radiologia nos demostrar4 muy escaso aire intestinal.

- La colocacién de una sonda nasogastrica demostrara la existencia de
sangre oscura o en posos de café.

- Es necesario reponer el estado general del nifio lo mejor posible, pero la
intervencion quirdrgica es muy urgente.

- En caso de malrotacion sin vélvulo, con compresion duodenal
extrinseca la urgencia es menor y seguiremos la pauta de cualquier tipo de
obstruccion intestinal alta.

TRATAMIENTO QUIRURGICO. En caso de volvulo el cirujano debe realizar
una laparotomia amplia y explorar todo el intestino. Debe desvolvular el
intestino y esperar unos minutos hasta que se recupere la vascularizacion del
mismo o se delimiten claramente las zonas que se deben resecar por
irreversibilidad de su alteracidén vascular. Si la situacidén del intestino no nos
permite delimitar la reseccion, esta justificado cerrar la laparotomia y a las 48
horas volver a abrir para revisar de nuevo el intestino. Se puede utilizar una
cremallera sintética, poco empleada todavia en Cirugia pediatrica y mas en
adultos para revisar el intestino cada 12 horas. Si el cirujano tiene que hacer una
gran reseccion, puede quedar como resultado un intestino corto, con su amplio
cortejo de complicaciones.(4).

En caso de Malrotacion simple, sin volvulo, se deben seccionar las bandas
que comprimen el duodeno u otras visceras y dejar el intestino en la mejor
situacion posible, generalmente con el delgado a la derecha y el colon a la
izquierda.

En todos los casos de malrotacion intestinal, el cirujano que practica la
laparotomia, debe resecar el apéndice, si éste es asequible en su abordaje, pues
este hecho puede beneficiar extraordinariamente al paciente en el futuro.

TRATAMIENTO POSTOPERATORIO. Hay casos en los que se plantea a priori
un postoperatorio largo y dificil. Es el caso del gran resecado intestinal, como
consecuencia de un volvulo completo. En estos caos el neonato entra en el
protocolo de tratamiento del “sindrome de intestino corto”, y se establece en
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primer lugar un periodo largo de alimentacion parenteral exclusiva, que es
sustituida luego por enteral continua con dietas elementales, hasta que se llega a
la ultima fase de tratamiento con la dieta oral fraccionada.

En estos pacientes el postoperatorio comienza ya con la exigencia de vias
centrales no sbélo para monitorizacion de parametros convencionales como
pueden ser la presién venosa o arterial, sino también para la administracién de
soluciones parenterales de alimentacion.

Otros casos, el de las malrotaciones que se resuelven sin reseccion intestinal,
plantean un postoperatorio muy simple, el de una simple laparotomia que si no
surgen complicaciones puede comenzar con transito intestinal a las 72 horas.

Cuando se resecan bridas que comprimen de forma extrinseca el intestino,
una vez resecadas, pueden de alguna manera volver las asas a su posicion
primitiva y tardar 3 6 4 dias més de lo normal en establecerse un transito
intestinal.
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DUPLICACIONES DIGESTIVAS

Se denominan duplicaciones digestivas, aquellas formaciones quisticas, que se
desarrollan en las cercanias del tubo digestivo, generalmente sin conexion
con él, a menos que se perforen. Su epitelio es digestivo y secretor. Su
localizacion es variable y podemos encontrarnoslas a lo largo de todo el
trayecto digestivo: esofago, estdmago, duodeno, e intestino delgado y recto.
Desde el punto de vista embriolégico, parece l6gico pensar que son remanentes
del conducto neuroentérico, o segun la teoria de Tander, defectos en la
recanalizacién de su clasico modelo digestivo.(4).

El diagndstico se realiza a veces de manera fortuita, asintomética, y otras veces
por los sintomas que se acompafian, como son dolor, disfagia, volvulo intestinal,
hemorragiasdigestivas, etc. La prueba mas segura para el diagnostico de las
duplicaciones esofagicas es la Resonancia Nuclear Magnética. En el abdomen, la
ecografia puede ser suficiente, pues se evidenciara una masa en la proximidad
del intestino, que a veces lo comprime, especialmente cuando es una
duplicacion rectal, de contenido liquido y de forma redondeada o tubular.

El tratamiento debe ser quirdrgico, con extirpacion de la masa quistica con
frecuencia unida al asa del intestino adyacente. En el torax las
duplicaciones esofagicas provocan disfagia, y a veces disnea y dificultad
respiratoria al encontrarse entre la traquea y el es6fago.(4).

El tratamiento postoperatorio depende del tipo de la intervencion, pero en
general es el de una minima reseccion intestinal sin infeccion.
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MATERIAL Y METODO
Tipo de Estudio
Se realizd un estudio descriptivo, retrospectivo, de corte transversal.
Determinacion del Universo
Lo constituyeron todos los neonatos con malformaciones gastrointestinales
Egresados del servicio de neonatologia durante el periodo de enero a diciembre
de 2010, que en total fueron 51 pacientes.
Seleccion de la Muestra
La muestra la constituyeron 43 expedientes debido a que en departamento de
estadistica no se encontraron 8 expedientes de los 51 registrados en libro de
ingreso — egreso del servicio de neonatologia, que cumplian con los criterios de
inclusion.
Criterios de Inclusion

1. Recién nacido menor de 29 dias con diagnéstico de malformacion

gastrointestinal egresado del servicio de neonatologia durante el periodo

de estudio.

2. Recién nacido con diagnostico de malformacién gastrointestinal egresado
del servicio de neonatologia al cual se le realizo procedimiento quirudrgico.

Criterios de Exclusion
1. Recién nacido mayor de 29 dias con diagndéstico de malformacion
gastrointestinal, que no haya ingresado al servicio de neonatologia
durante el periodo de estudio.
2. Todo recién nacido con diagnostico de defecto de pared abdominal.
3. Recién nacido al cual no se realiz6 procedimiento quirurgico.
Métodos e instrumentos de Recoleccion de la Informacion
La informacidn se recogié mediante una ficha de recoleccion de datos, la cual fue
aplicada a los expedientes de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

egresados en el servicio de neonatologia de el Hospital infantil Manuel de Jesus
Rivera en el periodo comprendido de enero a diciembre del 2010.
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Procesamiento de la informacién

La informacidn se proceso electrénicamente utilizando el programa EPI INFO, se
aplicaron medidas de frecuencias, porcentajes de los datos obtenidos,
representandose la informacién en cuadros y graficos estadisticos. El informe se
presentara en Microsof Word 2007 y graficos y cuadros en Microsof Excel y
Power Point 2007.
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VARIABLES

© NN E

L ol
A WNBRER O

15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.

Edad al ingreso a Neonato

Sexo

Origen

Lugar de parto

Lugar de traslado

Peso al nacer

Edad Gestacional

Tipo de Malformacion segun sexo

Patologias asociadas a la malformacion gastrointestinal

. Otras Malformaciones asociadas a la malformacion gastrointestinal

. Complicaciones segun tipo de malformacion gastrointestinal

. Infecciones nosocomiales segun el tipo de malformacion gastrointestinal

. Duracion promedio de la cirugia

. Procedimientos quirdrgicos realizados segun tipo de malformacion

gastrointestinal

Numero de reintervensiones quirurgicas

Administracion de la anestesia

Requerimiento de Ventilacion Mecanica y duracion

Catéteres: Sitio de colocacién, nUmero y duracion.

Antibidticos utilizados y numero de antibiéticos utilizados
Estancia en UTIN

Condicion de Egreso segun tipo de malformacién gastrointestinal
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OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

VARIABLE CONCEPTO INDICADOR ESCALA

Edad al ingreso a | Tiempo Dias <oigual al dia

neonato transcurrido desde 2 - 5dias
el nacimiento hasta 6 - 9dias
su ingreso a 10 - 13 dias
neonatologia 14 — 17 dias

18 — 21 dias
Mayor de 22 dias

Sexo Caracteristicas Femenino
genotipicas que Masculino
diferencia a cada
individuo

Origen del nifio Lugar geografico Managua
de donde proviene Masaya

Leon

Granada

Rivas
Chinandega, etc.

Lugar del parto Sitio en que se Institucional
produjo el No institucional
nacimiento

Lugar de traslado Unidad de salud HBCR
que realiza el HAN
traslado HFVP

HVM
HES, etc.

Edad gestacional Edad cronoldgica Semanas < 37 (pretérmino)
del recién nacido 37-41 (atermino)
de acuerdo alas >41 (postermino)
semanas de
gestacion

Peso al nacer Peso del neonato al | Gramos PN (2500-4000gr)
momento del BPN(< 2500 grs)
nacimiento, MBPN(< 1500 grs)
expresado en
gramos

Peso segun edad
gestacional

Clasificacién del
recién nacido con
respecto al pesoy a
la edad basadas en
curvas de
crecimiento de
Battaglia-
Lubchenco.

AEG
PEG
GEG
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VARIABLE CONCEPTO INDICADOR ESCALA
Tipo de Se refiere a las -Atresia esofagica -1
malformacion diferentes -11
malformaciones a 111
nivel del tracto -Atresia intestinal -Duodeno:
gastrointestinal completa/incompleta
-Yeyuno:
LILINAHIB, IV
-Colica
-Anorrectal
-Malrotacién
intestinal
-Enfermedad de
Hirschprung
-Malformacion -Con fistula:
anorrectal (Tipo ano | rectovestibular, recto
imperforado) perineal.
-Sin fistula
-Fistula anal

Malformaciones

Otra anomalia estructural

-Cardiovasculares

asociadas presente al momento del -Gastrointestinales
nacimiento, concomitante ) R
con la malformacion -Genitourinarias
gastrointestinal. -Otras

Patologias Otra condicion mérbida SNTemprana,

asociadas al | concomitante con la SNTardia, sepsis

. malformacion .

ingreso abdominal, choque

gastrointestinal al ingreso
en neonatologia

séptico, neumonia,
neumonia aspirativa,
etc.

Complicaciones

Circunstancias o
situaciones no habituales

Complicaciones

IRA, infeccién de

Meédico- Meédicas herida quirdrgica,
. de una enfermedad que L . .
quirargicas agravan su prondstico en Complicaciones dehiscencia de
la etapa aguda de la Quirdrgicas anastomosis, acidosis
misma. metabdlica,
hipokalemia,
enterocolitis,
insuficiencia resp.,etc.
Infecciones Una infeccion contraida en Infeccion de herida

nosocomiales

el hospital por un neonato
ingresado por una

razon distinta de esa
infeccion.

quirdrgica, sepsis con
choque séptico,
candidemia, NAV etc.

Procedimiento
quirdrgico

Cirugia realizada segun
tipo de malformacién
gastrointestinal.
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VARIABLE CONCEPTO INDICADOR ESCALA
Duracion de la | Tiempo promedio | Horas <delhra
cirugia del acto 1-2 hras
quirdrgico > de 2 hras
Numero de | NUmero de veces 1
reintervensiones | due fue llevadoel 2
neonato a A s
irGrai 3 0 mas
quirurgicas quiréfano segln
tipo de
malformacién
gastrointestinal
Administracion Persona que -Médico de base
de la anestesia administro la -Médico residente
anestesia durante “Téchico de
la cirugia anestesia
Requerimiento de | Necesidad de uso Si
ventilacion de asistencia No
mecanica ventlla}tqua_en el
posquirurgico del
paciente
Duracion de la Tiempo promedio | Dias <oigual a 3 dias

Ventilacién que 4-7 dias

Mecanica permanecieron los 8-11 dias
neonatos con 12-15 dias
asistgncia_ > de 16 dias
ventilatoria

Utilizacién de Acceso vascular Si

catéter venoso en venas centrales No

central

Sitio de
colocacién de
catéteres

Regién anatomica
donde se coloco el
CcvC

YI(v. Yugular interna
izq)

YID(v.Yugular interna
der

SD(subclavia derecha)

Numero de CVC Cantidad de 1
catéteres venosos 2
centrales por 3
paciente 4

Antibidticos Esquemas Ampi+ genta

utilizados antimicrobianos Ampi+genta+metro
utilizados de Ampi+genta+clinda
acuerdo al tipo de Ampi+genta+clinda+cefo
patologia Cefotax+amika+metro

Estancia en UTIN

Dias promedio de
estancia en la

unidad de terapia
intensiva neonatal

0-2 dias

3-7 dias

8-15 dias

16 o mas dias
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Condicioén de Estado de salud Alta
Egreso del paciente a su Abandono
egreso Fallecido
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RESULTADOS

En el hospital infantil de Nicaragua, Manuel de Jesus Rivera, La Mascota se llevd
a cabo una revision de los expedientes clinicos de los neonatos con
Malformaciones Gastrointestinales egresados del servicio de Neonatologia
durante el periodo de Enero a Diciembre de 2010. Encontrdndose que la edad de
los neonatos al ingreso predominante, fue de 2 a5 dias con 41.8%, seguido de los
menores de 1 dia con 30.2%, 10 a 13 dias con 11.6% y 6 a 9 dias con 9.3%;
solamente 3 pacientes 6.9% fueron mayores de 14 dias.

En relacién al sexo el 48.8% (21 px) eran del sexo femenino, el 46.5%(20 px) eran
masculino y se encontraron que 2 de los pacientes tenian ambigtedad sexual.

Con respecto al origen de los neonatos en estudio el 37.2%(16 px) eran de
Managua, 9.3% (4 px) de Jinotega, 6.9% correspondian a los departamentos de
Madriz y RAAN respectivamente. Masaya, Granada, Rivas, Matagalpa, Nva
Segovia, Chinandega y Chontales representaron el 4.6% con 2 pacientes cada
uno.

En el 100% de los neonatos con malformacion gastrointestinal atendidos durante
el periodo de estudio, el parto tuvo lugar en una unidad de salud, fue
institucional; y dentro de los hospitales que con mayor frecuencia trasladaron
pacientes se encuentran el HBCR con un 20.9% (9 px), HAN con 11.6% de los
traslados (5 px), HFVP con 9.3%(4 px); seguido de los hospitales de Madriz, Nva
Segovia y Jinotega con el 6.9% de los traslados (3 px) cada uno.

En relacion a la edad gestacional de los neonatos el 88.3%(38 px) fueron a
término, el 9.3% (4 px) pretérmino y solamente 2.3% (1 px) resultd ser
Postermino.

De acuerdo al peso para edad gestacional se encontr6 que el 79% de los neonatos
(34 px) tenian una adecuada edad gestacional, 20.9% (9 px) eran pequefios para
edad gestacional; no se encontré ningun paciente grande para edad gestacional.

Segun el peso al nacer de los neonatos en estudio el 62.7% (27 px) tenian un peso
normal y el 37.2% (16 px) un bajo peso al nacer; no encontramos pacientes con
muy bajo peso al nacer ni extremado bajo peso al nacer.

Las principales malformaciones gastrointestinales encontradas corresponden a
las Atresias intestinales con un 44.1% (19px), seguido de las Malformaciones
anorrectales con 32.5% (14 px) y las Atresias esofagicas con 13.9%(6px);
solamente 2 pacientes presentaron Enfermedad de Hirschprung y Malrotacion
intestinal, para un 4.6% respectivamente.
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Las principales patologias asociadas a las malformaciones gastrointestinales
encontradas fueron la sepsis neonatal temprana en 22.2 %(10px) de los casos,
neumonia y enterocolitis con 15.5 %(7px) cada una, y la ictericia multifactorial
con 11.1% (5px) para un total de 45 patologias asociadas reportadas.

Las complicaciones médico-quirdrgicas mas observadas en los neonatos con
malformacion gastrointestinal fueron: la Insuficiencia renal aguda y la infeccion
de herida quirdrgica con 30.2% (13px) cada una, seguidas de la hipokalemia
como alteracion electrolitica con 13.9%(6px), dehiscencia de anastomosis con el
11.6%(5px) y acidosis metabdlica como trastorno acido base con 9.3%(4px); la
enterocolitis, insuficiencia respiratoria, paro cardio respiratorio y desnutricién se
presentaron en un 6.9% respectivamente.

Las infecciones nosocomiales mas frecuentes fueron: la infeccion de herida
guirurgica representando el 30.2 % (13px), sepsis con choque séptico con el
27.9% (12px), candidemia con 25.5%(11 px) y la neumonia asociada a ventilador
con el 16.2 % (7px); siendo menos frecuente la flebitis, la sepsis sola y el
sindrome diarreico agudo. No se documentaron infecciones de torrente
sanguineo asociadas a CVC.

Se observé asociacion de las malformaciones gastrointestinales con otras
malformaciones congénitas tales como cardiacas en el 65.9 % (29 px) de los casos,
seguidas de las genitourinarias con 15.9 % (7px) y de otras malformaciones
gastrointestinales en un 9% (4 px); se documentaron en menor frecuencia las
malformaciones 0seas, las encefélicas y cromosomopatias.

Los procedimiento quirurgicos que con mayor frecuencia se realizaron segun el
tipo de malformacion gastrointestinal fueron: LAPE + reseccion intestinal y
anastomosis con 36.9% (16px), colostomia en 25.4% (11px) de los casos,
anorrectoplastia con 9.3% (4px) y anastomosis esofagica + colocacion de sonda
pleural en 6.9% de los pacientes. Siendo la duracion promedio de las cirugia de 1-
2 horas para un 62.7% de los neonatos; en el 27.9%(12 px) fue menos de 1 hora 'y
en 9.3%(4 px) mayor de 2 horas.

Con respecto al niumero de intervenciones quirurgicas 67.9 %(30px) de los
neonatos fue en una ocasion, el 25.5 %(11px) en dos ocasiones y solo el 4.6 % fue
reintervenido en 3 0 méas ocasiones (2px).

El 58.1%(25px) no recibid asistencia ventilatoria en su posquirurgico, solamente
el 41.8% (18 px ), siendo la duracion promedio de 4 a 7 dias en 6 pacientes(13.9%),
mayor de 16 dias en 5 pacientes(11.6%) y entre 12 y 15 dias en 3 paciente (6.9 %).
Solamente 2 pacientes recibieron ventilacion mecanica menos de 3 dias y entre 8
y 11 dias(4.6%).

64



Evolucion clinico - quirurgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

En cuanto a la utilizacion de catéter venoso central solo en un 55.8% se constato el
uso del mismo, siendo los sitios de colocacion mas frecuentes la vena yugular
interna izquierda con un 58.3% (14px), seguido de la vena yugular interna
derecha con 37.5% (9 px) y vena subclavia derecha en 4.1% de los pacientes. Se
encontré también que el 62.5% (15 px) solo tuvo un catéter venos central y 29.1%
(7px) dos catéteres venosos centrales; 4.1% de los neonatos tuvieron de 3 a 4
catéteres venosos centrales respectivamente.

Con respecto al numero de antibioticos recibidos durante su estancia en el
servicio de neonatologia tenemos que la mayoria, un 44.1% recibié 4-5
antibidticos, seguido de un 30.2% que recibiéo més de 6 antibidticos, solo un 25.5%
de los neonatos cumplieron esquemas de 3 0 menos antibidticos; entre los
esquemas mas utilizados se encuentran Ampicilina + Gentamicina+
Metronidazol con 18.6%, Ampicilina +Gentamicina en 16.2%, Ampicilina +
Gentamicina + Clindamicina en 11.6%, Cefotaxime + Ampicilina + Gentamicina
+ Clindamicina y Cefotaxime + Amikacina + Metronidazol con 9.3%
respectivamente.

En cuanto a la estancia en la unidad de terapia intensiva neonatal encontramos
gue la mayoria de los neonatos en estudio 44.1%(19px) permanecieron en esta
de 0 a 2 dias; tres grupos que corresponden a 18.6%(8px) cada uno presentaron
estancias en UTIN que varian entre los 3-7 dias, 18-15 dias y méas de 16 dias
respectivamente.

En relacion a la condicién de los pacientes a su egreso el 79%(34px) de estos
fueron egresado vivos, el 20.9%(9px) fallecidos y no se documenté ningun
abandono hospitalario; para un total de 43 pacientes con malformaciones
gastrointestinales egresados del servicio de neonatologia durante el afio 2010.

Con respecto a la letalidad segun el tipo de malformacién gastrointestinal en el
caso de la atresia esofagica tipo | fue del 100%, en la tipo Il de 40%; la atresia
duodenal completa 33.3%, atresia yeyuno tipo IlIA , 11IB y la Anorrectal fue del
100%, yeyuno tipo IV 33.3% ; en las malformaciones anorrectales sin fistulas la
letalidad fue de 100% de todos los ingresos.
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ANALISIS Y DISCUSION DE RESULTADOS

En el estudio realizado pudimos constatar el predominio de las patologias
quirdrgicas neonatales tales como la atresia intestinal y ano imperforado lo cual
coincide con la literatura consultada, de igual manera nuestros hallazgos son
similares a los encontrados en una revision realizada en el afio 1992 a 1996 en este
mismo centro, donde estas dos patologias representaron el 43.5% de las
malformaciones gastrointestinales ingresadas al servicio de neonatologia. En
relacion al sexo predominante podemos ver una mayor incidencia del sexo
masculino en el ano imperforado, no asi en la atresia intestinal en donde el sexo
predominante fue el femenino no concordando con la literatura existente en el
gue la incidencia es casi igual en ambos sexos.(6).

La tercera patologia encontrada en orden de frecuencia es la atresia de esofago
siendo la més frecuente la tipo Il y en cuarto lugar tenemos la malrotacion
intestinal; a diferencia de revisiones similares en los que la cuarta patologia
quirargica neonatal mas frecuente ha sido la hipertrofia del piloro; sin embargo
es nuestro estudio no se encontré ningun caso de dicho padecimiento debido a
gue los diagndsticos fueron establecidos a edad de lactantes no en el periodo
neonatal. Asi mismo tampoco se incluyeron los defectos de pared como el
onfalocele ni la gastroquisis por no considerarse una malformacion
gastrointestinal propiamente dicha.(6,7).

Con respecto a la edad, en las revisiones internacionales y las realizadas en el
pais, la mayoria de los neonatos con malformaciones gastrointestinales estan
asociadas a un bajo peso al nacer y son pequefios para edad gestacional, a
diferencia de nuestro estudio en donde la mayoria de los recién nacidos son de
peso normal y con adecuada edad gestacional favoreciendo un prondstico
mejor.(1,4,12).

Llama la atencion que los diagnésticos de dichas malformaciones se establecieron
de forma temprana, el 72% de los neonatos fueron referidos en los primeros 5
dias de vida extrauterina lo cual es esencial para su pronostico, consideramos que
esto se debe al incremento en la implementacién de medios diagnésticos durante
el embarazo, un examen fisico exhaustivo en los neonatos al nacimiento, lo cual
ha contribuido a que se realice una intervencién quirdrgica oportuna.

Encontramos que el 72% de los pacientes presentd otra malformacién congénita
asociada predominando la de tipo cardiaca entre las mas frecuentes se
encuentran el foramen oval permeable, persistencia de conducto arterioso, y en
menor frecuencia la comunicacion interauricular e interventricular; seguida de
las malformaciones genitourinarias tales como la agenesia renal, criptorquidia y
genitales ambiguos; entre otras malformaciones menos frecuentes estan las dseas,
encefalicas y las cromosomopatias.
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Cémo podemos ver estos resultados coinciden con la reportado por la literatura
internacional y estudios previos. Se considera que el registro de una mayor
incidencia de otras malformaciones asociadas se debe a la realizacién de un
abordaje mas completo e integral de los neonatos a su ingreso en busca de otras
malformaciones concomitantes.(1,4,12).

En general, entre las patologias asociadas a las malformaciones gastrointestinales
observadas en nuestro estudio, se encuentran la sepsis neonatal temprana,
neumonia, enterocolitis y la ictericia multifactorial; lo cual no pudimos
correlacionarlo con estudios previos en este centro, debido a que no se hizo
referencia en cuanto a otras patologias concomitantes al momento de ingresar al
neonato con alguna malformaciéon gastrointestinal y hacen referencia que puede
ser debido a la carencia de informacion en los expedientes acerca de la condicion
del neonato a su ingreso. (6,7).

En cuanto a las complicaciones mas frecuentes segun el tipo de malformacién
gastrointestinal tenemos en el caso de la atresia esofagica: insuficiencia renal
aguda(IRA), infeccion de herida quirdrgica, la dehiscencia de anastomosis,
insuficiencia respiratoria, un caso de Neumomediastino; coincidiendo con la
literatura internacional en la que se reporta como complicaciones la infeccion y
dehiscencia de suturas, la formacion de fistulas es6fago pleural o mediastinal y
neumonias principalmente por aspiracion y aunque la insuficiencia renal no se
reporta con tanta frecuencia esta puede estar asociada a deshidratacion y eventos
de hipoxia sin embargo esta condicion no pudo corroborarse por carencia de
datos al ingreso de los neonatos.(1,4,12).

Dentro de las principales complicaciones de la atresias intestinales tenemos la
IRA, hipokalemia, acidosis metabdlica, infeccion de herida quirdrgica,
dehiscencia de anastomosis y desnutricion; observandose correspondencia en
cuanto a nuestro estudio y lo reportado internacionalmente aunque puede existir
variacion en cuanto a la frecuencia en que se presentan dichas
complicaciones.(1,4,12).

En caso de la malformacion Anorrectal se encontré predominio de infeccién de
herida quirurgica en el 42.8% de los casos, hubo un caso de enterocolitis , uno de
evisceracion y uno de perforacién intestinal con peritonitis, también se
observaron 3 complicaciones derivadas de las ostomias tales como dehiscencia
de puntos de la colostomia, colostomia retraida o invertida y dehiscencia de la
anastomosis , asi como insuficiencia renal aguda en 14.2% concordando con lo ya
establecido previamente.(1,4,12).

En la Enfermedad de Hirschprung encontramos 3 complicaciones: insuficiencia
renal aguda, acidosis metabdlica y quemadura quimica por heces en un paciente
con colostomia; aunque estas no son las principales complicaciones
documentadas, ni las mas frecuentes, si pueden presentarse de manera aislada.
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En los dos pacientes con Malrotacion intestinal no se documentaron
complicaciones.

Las infecciones nosocomiales mas frecuentes fueron: la infeccion de herida
quirargica representando el 30.2 %, sepsis con choque séptico con el 27.9%,
candidemia con 25.5% y la neumonia asociada a ventilador con el 16.2 %; siendo
menos frecuente la flebitis, la sepsis sola y el sindrome diarreico agudo. No se
documentaron infecciones de torrente sanguineo asociadas a CVC. Observamos
discrepancia en cuanto a lo reportado por estudios previos en este servicio en
1992 a 1998, en cuanto al orden de frecuencia en que se presentaron estas
infecciones, siendo las principales infecciones nosocomiales: la neumonia
asociada a ventilador con 91%, sepsis sin choque séptico con 80% y la infeccidon
de herida quirdrgica con 13.8%. Los resultados de ambos estudios en diferente
tiempo muestran que aun las infecciones contindan siendo un problema a
resolver y que representan un obstaculo en la evolucién de los neonatos operados
por una malformacion gastrointestinal.(6,7).

En cuanto a los procedimientos quirdrgicos realizados estos estuvieron en
dependencia del tipo de malformacion gastrointestinal y coinciden con lo
establecido a nivel internacional y protocolos de abordajes a nivel
institucional.(1,4,12). El 69.7% fue intervenido en una ocacion, 25.5%(11
pacientes) en dos ocasiones entre estas tenemos las siguientes causas: dilatacion
esofagica, esofagostomia, correccion de fuga de anastomosis + gastrostomia de
Stam, correccion de atresia de es6fago, LAPE + procedimiento de Ladd + proc. de
Kimura (correccion de atresia duodenal y Malrotacién intestinal), LAPE por
perforacion gastrica, LAPE por fuga de anastomosis + lavado y drenaje de
absceso suprahepatico, LAPE por obstruccion intestinal, LAPE + reseccion
intestinal + yeyuno ileostomia por dehiscencia de anastomosis, recolostomia por
colostomia invertida, colostomia tipo Hartman por anorrectoplastia dehiscente
total. Los 2 pacientes re intervenidos 3 veces fue por: LAPE + anastomosis D-D en
pta de diamante+ anastomosis T-T de yeyuno por dehiscencia de enterotomia y
una LAPE + reseccion intestinal y anastomosis + colecistectomia por obstruccion
intestinal.

Los esquemas de antimicrobianos fueron individualizados y se establecieron de
acuerdo al tipo de malformacion gastrointestinal y gérmenes en determinada
region del tracto digestivo, de acuerdo a las patologias asociadas, lo establecido a
nivel internacional y la epidemiologia del &rea en si.(1,4,12).

En cuanto a dias de estancia en UTIN, dias con ventilacion asistida, nUmero de
catéteres venosos centrales, numero de antibioticos utilizados en cada paciente
pudimos observar que la presencia de estos por tiempo prolongado se asocio a
una evolucion desfavorable, agregando a los neonatos comorbilidades. Esta
aseveracion es congruente con lo previamente establecido por estudios anteriores
en este centro.(6,7).

68



Evolucion clinico - quirurgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

Con respecto a la letalidad segun el tipo de malformacién gastrointestinal en el
caso de la atresia esofagica tipo | fue del 100%, en la tipo Il de 40%; la atresia
duodenal completa 33.3%, atresia yeyuno tipo IIIA , 11IB y la Anorrectal fue del

100%, yeyuno tipo IV 33.3% ; en las malformaciones anorrectales sin fistulas la
letalidad fue de 100% de todos los ingresos.
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CONCLUSIONES

La edad al ingreso predominante fue de 2 a 5 dias, seguido de los menores de 1
dia; representando en conjunto el 72 % de la poblacion en estudio, solamente el
6.9% de los pacientes fueron mayores de 14 dias al momento del traslado, lo que
nos sugiere que la mayoria de los neonatos fueron referidos de manera temprana.
El sexo predominante fue el femenino.

La mayoria de los neonatos fueron originarios de la regién norte del pais
Jinotega, Madriz, Matagalpa, Nueva Segoviay RAAN.

En el 100% de los neonatos con malformacion gastrointestinal atendidos durante
el periodo de estudio, el parto tuvo lugar en una unidad de salud, fue
institucional; y dentro de los hospitales que con mayor frecuencia trasladaron
pacientes predominaron las unidades de salud de la capital representando el 25.5
% del total de traslados.

Las condiciones del traslado se desconocen ya que en los expedientes no fueron
reflejadas.

La mayoria de los neonatos fueron a término con adecuada edad gestacional y
peso normal.

Las principales malformaciones gastrointestinales encontradas fueron la atresia
intestinal(44.1%) seguida de las Malformaciones anorrectales(32.5%), atresias
esofagicas(13.9%), enfermedad de Hirschprung (4.6%) y la Malrotacion
intestinal(4.6).

Encontramos que el 72% de los pacientes present6é otra malformacion congénita
asociada predominando la de tipo cardiaca entre las mas frecuentes se
encuentran el foramen oval permeable, persistencia de conducto arterioso, y en
menor frecuencia la comunicacion interauricular e interventricular; seguida de
las malformaciones genitourinarias tales como la agenesia renal, criptorquidia y
genitales ambiguos; entre otras malformaciones menos frecuentes estan las oseas,
encefalicas y las cromosomopatias.

Las patologias asociadas a las malformaciones gastrointestinales observadas en
nuestro estudio, se encuentran la sepsis neonatal temprana, neumonia,
enterocolitis y la ictericia multifactorial.

En cuanto a las complicaciones mas frecuentes segun el tipo de malformacién
gastrointestinal tenemos en el caso de la atresia esofagica: insuficiencia renal
aguda(IRA), infeccion de herida quirdrgica, la dehiscencia de anastomosis,
insuficiencia respiratoria, un caso de Neumomediastino.
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Las principales complicaciones de las atresias intestinales fueron la IRA,
hipokalemia, acidosis metabdlica, infeccién de herida quirurgica, dehiscencia de
anastomosis y desnutricién.

En las malformaciones Anorrectales se encontr6 predominio de infeccion de
herida quirdrgica en el 42.8% de los casos, hubo un caso de enterocolitis, uno de
evisceracion y uno de perforacién intestinal con peritonitis, también se
observaron 3 complicaciones derivadas de las ostomias tales como dehiscencia
de puntos de la colostomia, colostomia retraida o invertida y dehiscencia de la
anastomosis , asi como insuficiencia renal aguda en 14.2%.

En la Enfermedad de Hirschprung encontramos 3 complicaciones: insuficiencia
renal aguda, acidosis metabdlica y quemadura quimica por heces en un paciente
con colostomia.

En los dos pacientes con Malrotacion intestinal no se documentaron
complicaciones.

Las infecciones nosocomiales mas frecuentes fueron: la infeccion de herida
quirargica representando el 30.2 %, sepsis con choque séptico con el 27.9%,
candidemia con 25.5% y la neumonia asociada a ventilador con el 16.2 %; siendo
menos frecuente la flebitis, la sepsis sola y el sindrome diarreico agudo. No se
documentaron infecciones de torrente sanguineo asociadas a CVC.

En cuanto a los procedimientos quirdrgicos realizados estos estuvieron en
dependencia del tipo de malformacion gastrointestinal. EI 90% de los pacientes
tuvieron una duracion promedio de cirugia adecuado sin importar el tipo de
patologia, siendo el cirujano en el 100%de los casos un médico de base al igual
gue el anestesiologo.

El 44.1 % de los pacientes fueron ingresados en UTIN posterior a la cirugia con
una estancia promedio de 0-2 dias. El 58.1% no requirio asistencia ventilatoria en
su posquirargico, solamente el 41.8%, siendo la duraciéon promedio de 4 a 7 dias.

El 62.5% de los pacientes tuvo un catéter venoso central y 29.1% dos catéteres;
siendo los sitios de colocacion més frecuentes la vena yugular interna izquierda
(58.3%) y derecha (37.5%).

Con respecto al numero de antibioticos recibidos durante su estancia en el
servicio de neonatologia, 44.1% recibid 4-5 antibioticos, sequido de un 30.2% que
recibi6 mas de 6 antibidticos, solo un 25.5% de los neonatos cumplieron
esquemas de 3 0 menos antibioticos; entre los esquemas mas utilizados se
encuentran Ampicilina + Gentamicina+ Metronidazol con 18.6%, Ampicilina
+Gentamicina en 16.2%, Ampicilina + Gentamicina + Clindamicina en 11.6%,
Cefotaxime + Ampicilina + Gentamicina + Clindamicina y Cefotaxime +
Amikacina + Metronidazol con 9.3%. los esquemas corresponden a antibioticos
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de primera linea en neonatos.

El 41.8% de los neonatos requirid ventilacion mecanica y el tiempo promedio fue
de 4 a 7 dias (13.9%).

El 79% de los pacientes con malformacion gastrointestinal sometidos a cirugia
fueron egresados del servicio de neonatologia en condicidon de vivos, falleciendo
solamente el 20.9%; no se presento ningun abandono hospitalario.

La letalidad segun el tipo de malformacion gastrointestinal en el caso de la atresia
esofagica tipo | fue del 100%, en la tipo Il de 40%; la atresia duodenal completa
33.3%, atresia yeyuno tipo I1IA | 11IB y la Anorrectal fue del 100%, yeyuno tipo IV
33.3% ; en las malformaciones anorrectales sin fistulas la letalidad fue de 100% de
todos los ingresos.
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RECOMENDACIONES

1. Sabemos que por las condiciones actuales en que se encuentra el sistema de
salud, en la mayoria de las unidades asistenciales la atencion inmediata al recién
nacido esta siendo dada por médicos generales en su mayoria y en algunos casos
por médicos en servicio social, lo que nos obliga a la implementacion y desarrollo
de programas con el fin de promover el reconocimiento de las principales
malformaciones gastrointestinales en los recién nacidos, que requieren de una
intervencion medico quirdrgica inmediata para un mejor pronostico del neonato.

2. Fortalecimiento de la atencion prenatal con el fin de detectar tempranamente
defectos congénitos incluso no solo gastrointestinales; mediante la realizacion de
ultrasonidos en las diferentes etapas del desarrollo intrauterino y de acuerdo a
normas establecidas por el MINSA.

3. Mejorar el abastecimiento de materiales o insumos hospitalarios a nivel de las
diferentes unidades de salud para garantizar una mejor atencion a los neonatos
con malformacion gastrointestinal al momento de su nacimiento, traslado, recibo
y al realizar procedimientos quirdrgicos, ya que existe un alto indice de neonatos
con infeccion y dehiscencia de herida quirurgica, por vencimiento de los hilos de
suturas.

4. Establecimiento de protocolos de manejo de dichos pacientes tanto para el
abordaje médico como quirurgico.
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ANEXOS
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Tabla No 1

Edad de los neonatos con malformacion gastrointestinal al ingreso en servicio de neonatologia
del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Edad al ingreso(dias) | No. Porcentaje (%)
<de ldia 13 30.23

2a5 18 41.86

6a9 4 9.30

10a13 5 11.62

14a17 1 2.32

18a21 1 2.32

>a 22 dias 1 2.32

Total. 43 100%

Fuente: Expediente clinico.
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Grafico No. 1

Edad de los neonatos con malformacién gastrointestinal al ingreso en servicio de neonatologia
del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 2

Sexo de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de neonatologia
del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Sexo No. Porcentaje (%)
Femenino 21 48.83
Masculino 20 46.51
Ambigiiedad sexual 2 4.65

Total. 43 100%

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No. 2

Sexo de los neonatos con malformacién gastrointestinal egresados del servicio de neonatologia
del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 3

Origen de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota, durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Origen No. Porcentaje (%)
Managua 16 37.20
Madriz 3 6.97
Nueva Segovia 3 6.97
Esteli 3 6.97
Chinandega 3 6.97
Masaya. 2 4.65
RAAN 2 4.65
Granada 2 4.65
Rivas 2 4.65
Jinotega 2 4.65
Matagalpa 2 4.65
Chontales 1 2.32
Carazo 1 2.32
RAAS 1 2.32
Total. 43 100%

Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Grafico No. 3

Origen de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Expediente clinico

80



Evolucion clinico - quirurgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

Tabla No 4

Lugar de parto de los neonatos con malformacién gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Lugar del Parto No. Porcentaje (%)
Institucional 43 100

No Institucional 0 0

Total. 43 100%

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No. 4

Lugar de parto de los neonatos con malformacién gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 5

Lugar de traslado de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Lugar del Traslado No. Porcentaje (%)
HBCR 9 20.93
HAN 5 11.62
HFVP 4 9.30
Hosp. Juan Antonio Brenes Palacios (Somoto) 3 6.97
Hosp. Alfonso Moncada Guillen (Ocotal) 3 6.97
Hos . Victoria Motta( Jinotega) 3 6.97
Hosp. Cesar Amador Molina (Matagalpa) 2 4.65
Hosp. Nuevo Amanecer (prto Cabezas) 2 4.65
Hosp. Asuncion (Juigalpa) 2 4.65
Hosp. Amistad Japon- Nicaragua(Granada ) 2 4.65
Hosp. Regional Santiago (Jinotepe) 1 2.32
Hosp. Raymundo Garcia (Somotillo) 1 2.32
Hosp. Dr. Ernesto Sequeira (Bluefields) 1 2.32
Centro de Salud Carlos Centeno (Siuna) 1 2.32
Hosp. Gaspar Garcia Laviana (Rivas) 1 2.32
Hosp. Regional San Juan de Dios (Esteli) 1 2.32
Hospital Cruz Azul 1 2.32
Clinica san Luis 1 2.32
Total. 43 100%

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No.5

Lugar de traslado de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 6.

Edad gestacional de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Edad Gestacional No. Porcentaje (%)
RNTermino 38 88.37
RNPretermino 4 9.30

RN Postermino 1 2.32

Total. 43 100%

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 6.

Edad gestacional de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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TablaNo 7

Peso segun edad gestacional de los neonatos con malformacién gastrointestinal egresados del
servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de

2010.
Peso seguin edad gestacional No. Porcentaje (%)
AEG 34 79.06
PEG 9 20.93
GEG 0 0
Total. 43 100%

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 7

Peso seguin edad gestacional de los neonatos con malformacién gastrointestinal egresados del
servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de
2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 8

Peso al nacer los neonatos con malformacién gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Peso al Nacer(gr) No. Porcentaje (%)
PN (2500-4000) 27 62.79

BPN( < 2500) 16 37.20
MBPN(<1500) 0 0
EBPN(<1000) 0 0

Total 43 100%

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 8

Peso al nacer los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 9.

Complicaciones de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Complicaciones No. Porcentaje (%)
Si 28 65.11
No 15 34.88
Total. 43 100%

Fuente: Expediente clinico.
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Grafico No 9.

Complicaciones de los neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 10

Malformaciones asociadas en neonatos con malformacién gastrointestinal egresados del
servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de

2010.

Malformaciones Asociadas Numero Porcentaje (%)
Cardiacas 29 65.9
Genitourinarias 7 15.9
Gastrointestinales 4 9.09
Oseas 2 4.5
Encefélicas 1 2.2
sindromes cromosomicos 1 2.2
Total 44 100

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 10

Malformaciones asociadas en neonatos con malformacién gastrointestinal egresados del
servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de
2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 11

Duracion promedio de las cirugias realizadas a los neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a
diciembre de 2010.

Duracion de la cirugia (hrs) No. %
<de 1hora 12 27.9
1-2 27 62.7
>2 4 9.3
Total 43 100

Fuente: Expediente clinico
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Evolucion clinico - quirudrgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

Grafico No 11

Duracién promedio de las cirugias realizadas a los neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a
diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 12.

Requerimiento de Ventilacion mecénica en neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a

diciembre de 2010.
Ventilacién mecénica No. %
Si 18 41.8
No 25 58.1
Total 43 100

Fuente: Expediente clinico.
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Grafico No 12

Requerimiento de Ventilacion mecénica en neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a
diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 13

Tiempo promedio en ventilacion mecénica en neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a

diciembre de 2010.
Duracion de la ventilacion | No. %
mecénica( dias)
<oiguala3 2 4.6
4-7 6 13.9
8-11 2 4.6
12-15 3 6.9
> 16 5 11.6
Total 43 100

Fuente: Expediente clinico.
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Grafico No 13

Tiempo promedio en ventilacion mecanica en neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a

diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 14

Utilizacion de catéter venoso central en neonatos con malformacién gastrointestinal egresados
del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre

de 2010.
Catéteres No %
Si 24 55.8
No 19 44.1
Total 43 100

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 14

Utilizacidn de catéter venoso central en neonatos con malformacién gastrointestinal egresados
del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre
de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 15

Sitio de colocacién de catéter venoso central en neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a

diciembre de 2010.
Sitio de colocacion No %
Yil 14 58.3
YID 9 37.5
Subclavio D 1 4.1
Total 24 100

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 15

Sitio de colocacion de catéter venoso central en neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a
diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 16

Numero de catéteres venosos centrales en neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a

diciembre de 2010.
Numero de CVC No. %
1 15 62.5
2 7 29.1
3 1 4.1
4 1 4.1
Total 24 100

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 16

Numero de catéteres venosos centrales en neonatos con malformacion gastrointestinal
egresados del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a

diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales
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Tabla No 17

Numero de antibioticos utilizados en neonatos con malformacidn gastrointestinal egresados
del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre

de 2010.
Numero de No %
antibioticos
< oiguala 3 11 25.5
4-5 19 44.1
> oiguala6 13 30.2
Total 43 100

Fuente: Expediente clinico
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Evolucion clinico - quirudrgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

Tabla No 17

Numero de antibi6ticos utilizados en neonatos con malformacion gastrointestinal egresados
del servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre
de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal

108
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Tabla No 18

Esquemas antibioticos utilizados en neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del
servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de

2010.

Esquemas antibidticos utilizados Numero | Porcentaje (%)
Ampicilina + Gentamicina 7 16.27
Ampicilina + Gentamicina + Metronidazol 8 18.60
Ampicilina + Gentamicina + Clindamicina 5 11.62
Ampicilina + Gentamicina + Clindamicina + Cefotaxime 4 9.30
Cefotaxime + Amikacina + Metronidazol 4 9.30
Cefotaxime + Ampicilina + Gentamicina + Metronidazol 2 4.65
Cefotaxime + Clindamicina 2 4.65
Ampicilina + Amikacina + Metronidazol 1 2.32
Ampicilina + Amikacina + Clindamicina 1 2.32
Ampicilina + Cefotaxime + Metronidazol 1 2.32
Ampicilina + Amikacina + Ceftazidima 1 2.32
Ampicilina + Cefotaxime 1 2.32
Ampicilina + Gentamicina + Clindamicina + Ceftazidima 1 2.32
Ceftazidima + Amikacina + Clindamicina 1 2.32
Ceftazidima + Metronidazol 1 2.32
Cefotaxime + Gentamicina + Metronidazol 1 2.32
Cefotaxime + Amikacina + Clindamicina 1 2.32
Clindamicina + Gentamicina 1 2.32
Total 43 100

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 18

Esquemas antibioticos utilizados en neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del

servicio de neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de

2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 19

Estancia en UTIN en neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de

neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Estancia en UTIN ( Dias) Numero Porcentaje (%)
0-2 19 44.18

3-7 8 18.60

8-15 8 18.60

16 0 + 8 18.60

Total. 43 100

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 19

Estancia en UTIN de neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No 20

Condicion al egreso en neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.

Condicion al egreso Numero Porcentaje (%)
Alta 34 79.06
Abandono 0 0

Fallecido 9 20.93

Total 43 100

Fuente: Expediente clinico
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Grafico No 20

Condicion al egreso en neonatos con malformacion gastrointestinal egresados del servicio de
neonatologia del HINMJR La Mascota durante el periodo de enero a diciembre de 2010.
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Fuente: Ficha clinica de neonatos con malformacion gastrointestinal
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Tabla No. 21

Letalidad segun tipo de malformacion gastrointestinal

Malformacion LETALIDAD
gastrointestinal Ingresos Fallecidos Letalidad
(%)
Atresia esofégica [ 1 1 100
Il 0 0 -
Ml 5 2 40
Atresia intestinal Duodeno Completa 3 1 33.3
Incompleta 2 0 -
Yeyuno | 6 0 -
Il 1 0 -
1A 1 1 100
11IB 1 1 100
IV 3 1 33.3
Cdlica 1 0 -
Anorrectal 1 1 100
MAR CF RV 2 0 -
RP 4 0 -
SF 7 1 14.2
FA 1 0 -
E. Hirschprung 2 0 -
Malrotacion intest 2 0 -
Total 43 9 -
Porcentaje 100 20.9 20.9

Fuente: Expediente clinico
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Tipo de malformacion gastrointestinal segun sexo

Tipo de malformacion
Atresia esofigiea Atresls Intesting! MAR % M % Total
Ang imperforado Fi% t
Duodeno Yeyuno CL% aly & S %

Prs %l % (Ci% (L% (L)% (B % (WA % (B % IV % ° . BY ' % R % N %
G 0 J0 00 23 3148000 14183 0010 010 0 180 L2 2300 1€ : 9303 165 |1 11301 123 2148 N &S
1123006 (015 183 100 (2632048 (102310 12311 123131681010 1010 12 481010 12146 1810 11 123000 A 488
3|4k 7 45

112300 (0 |5 (10631462 68 6135 1 2311 12311 (2313 |85 111230112302 (484 %3 7 |11 1232 48 2148 |8 10

*:compler, I incompleta, Coccolonica, AR: anarrectal CF:con fistuls, RV: rectovestibulyr, RP: rectoperineal, SF: sin fistuls, PA: fistula anal, EH: Enfermedad de Hirschprung, MI: Malrotacian
Intestinal, AS: ambigUetad sexual,

Fuente: Expediente dlinico
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Malformaciones congénitas asociadas a Malformacién gastrointestinal

Tipo de malformacion Malformaciones asociadas
gastrointestinal FOP | PLA | OV | G | CAVC | AP | TGA | HC | EH | Wi | Al | AS | GA | RE | AR | DPB | CRIPT | SO | OSEA | TOTAL| %
FRY DOWN
Atresha i 1 1 21 45
esofigica It
i 4 3 1 1 1 10207
Atresia Duodeno | Completa 1] 1] 1 1 1 1 i 7188
intestinal Incompleta
Yeyuno ! 1 H 21 45
]
HIA
s 1 1 21 48
N
Colica
Anorrectal 1 1 2] 45
MAR CF RY H H 21045
RP 1 1 21 45
SF 3 2 1 1 1 2 i 1 127272
FA
E, Hirschprung 1 H 21 45
Malrotacion intestinal 1 1] 22
Total i1 Y 3 2 H H H 1 1 i H H 2 1 1 1 2 1 2 44 -
Porcentaje 1337188 45 AR AL A28 0221220 220 45 2.2 45 - e

* CF: con fistuls, RV: rectovestibular, RP: rectaperineal, SF: sin fistula, FA: fistula anal, FOP: Foramen oval permeable, PCA: Persistencia de conducto arterioso, CIV: Comunicaciin
interventricular, G Comunicacion intersuricular, CAVEC: Canal suriculo ventricular completo, AP Atresis pulmonar, TGA: Transposiclés de grandes arterias, HO Hidrocetalia congénite, B
Estomaga hipoplasico, Mi: Malratacidn intestinal, Al -FRV: &no imperforado con fistula rectopserineal, GA: Genitales ambiguos, RE: Rifidn sctdnico, AR: Agenasia renal, DFR: Dilatacién pisdica
bilateral, CRIFT: Criptorquidea, SO DOWN: Sindrome de Down, M- O3FA: Malformackn dsea,

Fuente: Expediente clinico
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Patologias asociadas segin tipc de malformacion gastrointestinal

Tipo de malformacién intestinal
Atresia intestinal MAR

" Enfermedad de Malrotacion Total | Porcentaje
Patak}g'as Hirshprung intestinal (%)
asociadas Duodeno Yeyuno Célica | Anorrectal CF SF FA

c i i IhiMaA uB N RV | RP

Sepsis neonatal 2 i 2 1 2 1 10 22
temprang
Sepsis neonataltardia 1 1 3 66
Sepsis abd { 1 1 22
Choque séptico 1 1 22
Neumonia 1 2 1 1 1 7 155
Neurnonda aspirative 1 i 2 4.4
Insuficiencia respirstoria 2 44
i patibilidad ABO 1 1 2 44
Ictericia multif: fal 1 2z 1 1 5 111
Sind 1 1 1 2 44
Conjuntivitic 1 1 22
Onfalitis 1 1 22
Enterccolitis 2 1 1 1 2 7 155
Insuficiencia renal aguda 1 1 22
Porcentaje 86 1 1111 155 1551 44 2.2 4.4 111 111 6.5 100
Total, 3 5 7 7 2 1 K 5 5 2 45

*C: completa, It Incompleta, CF: con fistula, RV: rectovestibular, RP: rectoperineal, SF: sin fistula, FA: fistula anal, NAV: neumonia asociada a ventilador, SDA: s.d diarreico agudo, IRA:

insuficiencia renal aguda.

Fuente: Expediente clinico

118
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Complicaciones médico-quirdrgicas asociadas a malformacion gastrointestinal,

Tipe de Complicaciones
malformacién 19203 40 ste 7B o8 W 11 B 815 16 171801820 N B W B % D BT %
astrointestinal
i 1 1 1 K] K
I
1 11 1 2 ) 1 8 103
Duode. | ¢ 1 1 Z 1 1 1 1 §1 183
| 1 1 1 1 4 51
Yeyur, | | 1 1 2 1 1 1 1 104 1 1 1 B W7
i 2 21 25
i
A
i 1 : 1 3 18
8
v i i 1 i 1 i 1 7 g
Colica 1 1 L
Anorrectal i 1 1 1011 81 77
RO ORY iho1o12
RF 2 2 1R
S 2 1 4101 1 1 H 4142
FA 1 1 12
firschprung { 1 { 51 38
lrotacién Intesting!
al JER A k] 1 i 1 1 3 13 1 103 2 K i 5 10 4 8 1 i 2 1 1 i 3 1 1w
tentaje X ARSI ERFERFERFERIEEE I I ERFARFEECSPARELERFEN ISRV RVERPERPEDLERVERFERTEEE-EERDEED] 103

4184, 2 Imsuficlends resphiatoria, 3 Paro cardiorraspiratorio, & Neumomediasting, 5 Hemorragia pulmonar, & Neumothrax, 7iAteleciasla S:Eateracolith, 9: Infeccion de herida guirfrgica, 10 eviscenacion,
11: Perforacidn intestingl, 12: Peritoritls, 13: Obstrucdidn intestingl, 14 : Colostamia invertids o retraida, 15: Colostomia debiscente, 16: Dehiscenca de anastomosls, 17: Perforacitn gdstrica, 18: acidosis
metabdlica, 19; hipolalemis, 20: Hiperkalemia, 24: Hiponatremia, 22 Quemadura guimica por heces, 23: Absceso supra hepdtico, 24: Estenosis subglatica, 25: Traqueostomia, 26 DNPC, 27; Quemadura en

dorso de mano ftquierds, 28: Anemia,

FUENTE: EXPEDIENTE CLINICO
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Nimero de intervenciones quirlrgicas segin el tipo de malformacidn gastrointestinal

Tipo de malformacion intestinal
Atresia Atresia intestinal MAR
Némero de asofigica Enfermedad | Malrotacidn | Total | Porcentaje
intervenciones de intestinal (%)
quirdrgicas 1 111 | Duodeno Yeyuno (olica | Anorrectal r SF | FA | Hirshprung
[ i i oMmA B W RV RP

1 2 RN ERERE! 2 1 1 20306 |1 2 2 3¢ 83,76
2 1 3 F] ' 11 11 2558
3omis 1 1 2 4635
Total 1 5 03 2 s b1l 1 1 2 47 1 2 2 43 .
Porcentaje 23 116 | B9 | 46 | 138123 23| 13 (68| : 232 162 | 232 4.8 15 - 100

46 193
*C: completa, It Incompleta, CF: con fistula, RV: rectovestibular, RPy rectoperineal, SF: sin fistula, FA: fistula anal,

Fuente: Expediente clinico
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Evolucion clinico - quirurgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

Procedimiento quirlrgico segtin tipo de malfermacin gastrointestinal

Tipo de malformacién

Primera cirugia realizada

7 g 10 i Total Porgent
(%}
No % [No!% [No % [ Ne|% No @ % No!% [ No % No % [N % Noi% [No %
o

Atresia i - . 1123 - - - 1 2.3

esofdgica | B - - . - - - - -
H 3 69 1123 1,23 - - - - - - - 5 1186
Atrasia Duodena | Completa - 385 . - - - 3 £9
intestinal Incomplets | - - . - 248 - - - - - - 2 45
Yeyuro | | - = 11232 3118 - - - - & 132
i - ~ - 1 23 - - - - - - 1 3
HiA - - - - 1i 23 - - 1 23
e . - - . 17 23 - - - 1 2.3
™ - - - 3 68 - - - 3 6.9
Célica - - - 1123 - - - 1 2.3
Anorrectal - - - - - - 1] 22 - - 1 23
MAR CF RV - - - - - 21 4g - - - 2 4.6
RP b - - = - - - 415832 - - 4 33
SF = - - - - - & 139 - 1123 - 7 182
F& - ~ - - - - - 3123 - 1 23
E Hirschprung - - - - - 2] 46 - - - 2 4.6
Malrotadion intestinal - - . . - - . . - - 2146 2 4.6
Total 3 RS 1123 21461 1123 1bi 365 112331 284 4831123 1123 2148 43 100

*CF con fistdls, RV rectovestbular, RP: rectopeninedl, §F sin fistuls, FA: fstula ang, 1 anastomosis esofigica scolocacidn de sonds sleural, 2: snsstomosis esofgios mas cierre de fistula, 3
clostomia, & anorrectoplastia, %

gastrostomia, & LAPES resecaidn de membrans intestingl, 51 LAPE+ reseccidn intestingl v anastomasis, 6 LAPE+ ras
fistulpstomia, 20 reseccion de membrana anal, 31: procedimignte de LADD.

Fuente: Expediente clinico

wn coldnicat colostoma, 22
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Evolucion clinico - quirurgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

Infecciones nosocomiales segiin tipo de malformacidn gastrointestinal

Tipo de malformacidn gastrointestinal
Infecciones Atresia Atresia intestinal MAR
nosocomiales esofagica Enfermedad de Malrotacion Porcentaje | Total
Hirshprung Intestinal (%)
i B H Duodeno Yeyuno Célica | Anorrectal F SF | FA
C [1 tp |ulmAajue N RV | RP
Neumonia asociada a 1 1 1 1 1 101 14 ¥
ventilador
Flebitis 1 1 4 2
Infeccidn de CVC o 0
Candidiask 2 1 2 1 1 113 22 11
Sepsis 2 1 1 8 4
Sepsis + choque séptico 1 2 1 z 111 1 1 1 1 24 12
Sindrome diarreico sgude 1 2 1
Infeccion de herida 2| 2 2 1 2] 4 26 13
quirdrgiea.
Porcentaje {%). 2 14 16 18 & 4 2 140 8 § 1141 D 2 2 100
Total. 110 7 5 EEERE RN 3 2 1 5 4 4 710 1 1 50

*C: completa, k incompleta, CF; con fistuls, RV: rectovestibular, RP: rectoperineal, SF: sin fistula, FA: fistula anal,

Fuente: Expediente clinico
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Evolucion clinico - quirurgica de los neonatos con malformaciones gastrointestinales

Condicion de los neonatos al egreso segtin tipe de malformacion gastrointestinal

Tipo de malformacién gastrointestinal

Condicion al Atresia Atresia intestinal MAR
egreso esofdgica Enfermedadde | Malrotacidn | Total | Porcentaje
Hirshprung Intestinal {%)
Ponm Duodeno Yeyuno Colica | Anorractal o S R
C i1l I JHATHB W RV | RP

Alta il 2012 61 1 1 1 21 4 61 1 2 2 £ 79.06
Abandono [ g
Fallecido i 211 10 111 1 1 9 20.93
Porcentaje (%), 23 161681461 1301231 23123168 23 2314619211611 23 46 48 0

Total, 110 51 3] 2 61 10 1] 113 1 124 701 2 2 4 100

*C: completa, I incompleta, CF: con fistu

2, RV: rectovestibular, RP: rectoper

neal, SF: sin fistula, FA: fistula anal.

Fuente: Expediente clinico
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Ficha de Recoleccion de datos de RN con Malformacidn Gastrointestinal

1. Datos de filiacion

Nombre y apellidos: Expediente:
Fecha de Ingreso Hospital: F Ingreso a Neonato:
Fecha de Egreso: Estancia: Origen: Lugar del Parto:

Lugar de traslado:
2. Antecedentes perinatales:

SG: cap. SG US: RNT: RNPt Edad al Ingreso: Sexo:

Peso al Nacer: Peso al Ingreso a Neonato:

3. Tipo de Malformacion:

D(x) Ingreso:

D(x) Egreso

4. Malformaciones asociadas:

5. Complicaciones:

6. Infecciones Nosocomiales: Si__ No__

Neumonia Asoc V: ___ Infeccion HeridaQ: __ Sepsis Flebitis Infeccién R Catéter
Otras:

7. Cirugia:

. Edad al momento de la intervencion Qx:

. ¢ Quién realiza la intervencion Qx?: MB: MR
. ¢Quién da la anestesia? MB: Tec:
. Qx realizada: 1.

2.

. Duracion de la Qx:
8. Ventilacién Mecéanica: Si: No: Tiempo:

9. Catéteres: Si: No:

. Sitio de colocacion:
. Numero de CVC:
. Duracioén:

10. Antibiéticos utilizados:

11. Estancia en UTIN:

12. Condicién de Egreso: Alta Abandono Fallecido
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	INTRODUCCIÓN
	En los últimos años, la principal causa de mortalidad según OPS han sido las malformaciones congénitas (MC). Así, en el año 1999 las MC presentaron una TMI de 138.2 por cien mil nacimientos, superando a la prematurez cuya TMI fue 110.9 por cien mil.
	Thomas Gibson en su libro de 1697 Anatomy of humany bodies epitomized. Describió por primera vez la forma típica de la anomalía: un lactante con atresia esofágica proximal y fistula traqueoesofagica (FTE) distal.
	La descripción de las manifestaciones de un lactante en 1839 por el médico norteamericano Thomas Hill es similar a la que hizo Gibson antes, se observo que el lactante babea demasiado desde el nacimiento; cada vez que se alimenta tose, presenta cianosis y regurgita todo el alimento
	En 1869 Timothy Holmes fue el primero en sugerir la posibilidad del tratamiento quirúrgico, pero lo rechazó al afirmar que, en cualquier caso no creo que deba hacerse el intento. Charles Steele, un cirujano de Londres fue el primero en operar en 1888 a un paciente con atresia esofágica, pero sin FTE.
	Harry Richter fue uno de los primeros que abogaron por la intervención quirúrgica, y realizo sin éxito, la ligadura transpleural de la fistula y gastrostomía para alimentación en los lactantes.
	Lamb fue el primero en describir la fistula aislada de tipo H en 1863, pero fue Charles Imperatori el primero en repararla en 1938 mediante un abordaje transtraqueal
	James Donovan realizo una gastrostomía en el periodo neonatal y al final se logro la continuidad esofágica, cuando el paciente llego a los 16 años, momento en el que George Humphes II realizo la operación con una interposición yeyunal.
	En 1939, William Ladd en Boston y N. Logan Leven en Saint Paul trataron con éxito a pacientes con atresia esofágica y fistula distal mediante una gastrostomía inicial seguida de ligadura de fistula, esofagostomía cervical y sustitución esofágica subsecuente.
	Thomas Lanman fue pionero en el uso de la anastomosis primaria al practicar la primera de sus cinco reparaciones primarias fallidas en 1936, aunque no sobrevivió ninguno de los 30 pacientes de su serie completa tratados con diversas técnicas, Lanman desarrollo y evaluó la técnica de anastomosis primera hasta un punto en el que era inevitable el éxito final. En 1941 en la University of Michigan, Cameron Haight logro la primera reparación primaria exitosa con un abordaje extrapleural.
	Los 118 pacientes del Children’s Mercy hospital reportaron un índice de supervivencia general al 90%, lo que confirma que los defecto complejos y la complicaciones pulmonares intratables son los principales factores de la mortalidad.
	Un informe de 253 pacientes tratados entre 1980 y 1987 incluyo a ocho que no se sometieron a intervención quirúrgica por múltiples anomalías y ocho más que solo sufrieron gastrostomía pero que murieron por otras anomalías antes de la reparación. De los 253 sujetos, en 38 se practico esofagostomía y gastrostomía para reparación por etapas de atresia esofágica con brecha amplia y 199 se sometieron a reparación primaria (cinco fueron tardías). La supervivencia fue de 86% para la serie completa y de 89% para los que se trataron  con procedimientos definitivos.(4).
	En la serie de los autores con 20 pacientes de Duke, 18 se sometieron a reparación primara inmediata y dos a la forma tardía. Se produjo una muerte por complicaciones de las anomalías relacionadas. El resto de la mortalidad tuvo lugar entre los niños con irregularidades cromosómicas graves o entre aquellos en quienes la enfermedad pulmonar o cardiaca no permitió la respiración. Ningún lactante murió por prematurez, neumonía o por las reparaciones esofágica. Seis lactantes que pesaban menos de 1500g murieron: cuatro tenían trisomía 18 y los otros dos padecían síndrome de insuficiencia respiratoria gravedad y complicaciones adjuntas(4).
	En una serie de 498 individuos con atresia esofágica y FTE distal tratados entre 1948 a 1988, 50 necesitaron operaciones secundarias. Las complicaciones incluyeron 30 casos de estrechamiento de la anastomosis 15 de recurrencia de la FTE, 4 con ambas complicaciones y 1 con divertículos con posterior miotomía, 9 pacientes necesitaron sustitución esofágica por las complicaciones y 33 se sometieron en funduplicacion completa.
	De 100 pacientes posquirurgicos seguidos en el Royal Children's Hospital en Melbourne, Australia, 78% de los menores de 3 años de edad tuvo por lo menos tres episodios de bronquitis por año, en tanto que sólo 48% de los pacientes mayores de 8 años de edad presentó bronquitis con esta frecuencia. En 48% de estos pacientes se reportó por lo menos una hospitalización por neumonía. En el seguimiento a largo plazo la mayoría de los pacientes con AE y FTE está bien. Los síntomas pulmonares y esofágicos tempranos y el estado nutricional mejoran con el tiempo. Para la adolescencia se ha resuelto la mayor parte de los síntomas, aunque persiste la dismotilidad esofágica y, a menudo, RGE. Con certeza, la mayoría de los pacientes tiene una vida productiva normal.(4).
	Enfermedad de Hirschsprung
	Aunque previamente se han publicado varios reportes de casos aislados, la descripción clásica de Hirschsprung de agangliosis en 1887 enfatizó los hallazgos post mortem de distensión colónica e hipertrofia muscular proximal a un recto más pequeño, de tamaño normal, en dos lactantes con estreñimiento y distensión abdominal desde el nacimiento.' A pesar de los reportes aislados de 1901 y 1904 de la ausencia histológica de células ganglionares en los pacientes afectados, la controversia respecto de la etiología continuó hasta 1948, cuando se presentó la correlación clínica patológica actualmente comprendida entre la agangliosis y la obstrucción colónica incompleta.
	A finales de la década de 1940 Swenson hizo la observación clínica de salud en niños con enfermedad de Hirschsprung después de la colostomía en el intestino gangliósico seguido por deterioro, con el cierre posterior de la colostomía; retornó la salud con la nueva creación de la colostomía. Estas observaciones, acompañadas de sus estudios manométricos y de las consideraciones radiológicas de Neuhauser de un recto menor de lo normal y una zona de transición a megacolon, llevaron al desarrollo del procedimiento de movilización de  Swenson. Los hallazgos patológicos de agangliosis en pacientes con el mismo cuadro clínico, publicados sincrónicamente por Zuelzer y Wilson en 1948, completaron la correlación clínica reconocida ahora como enfermedad de Hirschsprung."
	En 1990 a 1995 Pereira Francisco analizo el abordaje quirúrgico de pacientes con diagnostico de megacolon congénito en el departamento de cirugía del hospital infantil Manuel de Jesús Rivera, La procedimientos quirúrgicos alternos, así como una conciencia de los diversos patrones clínicos, las técnicas diagnósticas variadas y las complicaciones de cada una de las técnicas quirúrgicas, junto con la comprensión de que la presencia o ausencia de células ganglionares no es todo el problema.(4,9).
	A pesar de la frecuencia relativa de la anormalidad, hasta 1922 se reportó el primer sobreviviente de la anastomosis por atresia de intestino delgado. En una revisión de 1498 casos reportados hasta 1950, hubo una tasa de sobrevida menor de 10%. La tasa de sobrevida se ha elevado rápidamente hasta casi 90% con la introducción de las técnicas quirúrgicas modernas y la nutrición parenteral total.
	La tasa de sobrevida de 93% en 110 casos operados de atresia y estenosis intestinales tratados en la unidad de atención especial de recién nacidos del Yale-New Haven Hospital en Connecticut entre 1970 y 1989 refleja la importancia de los cuidados intensivos y neonatales con el resultado del tratamiento de ésta y otras anormalidades congénitas mayores.(4).
	En nuestro país Mendez Manuel llevo a cabo un estudio acerca de Atresias Intestinales  en niños en el H.I.N.M.J.R. La Mascota.1994-1998.encontrando una letalidad del 100% para las atresias intestinales IIIA, IIIB Y IV asociado a complicaciones posquirúrgicas tales como sepsis nosocomiales y neumonía asociada a ventilador mecanico.
	Ano imperforado
	El ano imperforado se conoce y se detecta bien desde la antigüedad  Durante muchos siglos los médicos, así como las personas empíricas que practicaban la medicina, crearon un orificio en el perineo de niños con ano imperforado.(4).
	Muchos de estos niños sobrevivían. Con mayor probabilidad, sufrían de un tipo de defecto que actualmente se consideraría como "bajo". Los niños con un defecto "alto" no sobrevivían ese tipo de tratamiento. En los procedimientos quirúrgicos antiguos se practicaba una incisión en el perineo para alcanzar el saco rectal; la operación duraba sólo unos minutos; no se utilizaba anestesia. La preocupación primaria era la sobrevida del paciente. En 1835 Amussat suturó por primera vez la pared rectal a los márgenes de la piel, lo que se podría considerar la primera anoplastia real.
	Stephens hizo una contribución significativa mediante la práctica de los primeros estudios anatómicos objetivos de especímenes humanos. En 1953, Stephens propuso un abordaje sacro inicial seguido por una intervención abdominoperineal cuando era necesario. El propósito de la etapa sacra era conservar la banda puborrectal, considerada un factor clave en la conservación de la continencia fecal
	El abordaje sagital posterior para el tratamiento de estos defectos fue practicado primero en septiembre de 1980 y, subsecuentemente, su descripción se publicó en 1982.
	INCIDENCIA.
	Sexo masculino
	Alta
	1. Agenesia anorrectal
	 Con fístula uretral rectoprostática
	 Sin fístula
	2. Atresia rectal
	Intermedio
	 Fístula uretral rectovulvar
	 Fístula sin agenesia anal
	Bajo
	 Fístula anocutánea
	 Estenosis anal
	Sexo femenino
	Alta
	 Agenesia anorrectal
	 Con fístula rectovaginal
	 Sin fístula
	 Atresia rectal
	Intermedio
	 Fístula rectovestibular
	 Fístula rectovaginal
	 Agenesia anal sin fístula
	Bajo
	 Fístula anovestibular
	 Fístula anocutánea
	 Estenosis anal
	 Cloaca
	Malformación  ALTA:
	 Ausencia de fístula en el  periné
	 Meconio  en la orina
	 Déficit  sensitivo
	 Malformaciones Vertebrales
	 Orificio fistuloso en el  vestíbulo vaginal
	 Frecuencia de malformaciones asociadas
	Malformación  BAJA:
	 Surco intergluteo marcado.
	 “Foseta anal” pigmentada y con pliegues.
	 Fístula  identificable  en la foseta o periné.
	 Respuesta ( +) al estímulo en la zona perineal.
	 Glúteos de aspecto normal.
	CLASIFICACIÓN ORIENTADA AL TRATAMIENTO.
	Sexo masculino
	No requiere colostomía:        1.Fístula cutánea
	2. Estenosis anal
	3. Membrana anal
	Si requiere colostomía: 1.Fístula rectouretral: - Bulbar
	- Prostática
	2. Fístula rectovesical
	3. Agenesia anorrectal sin fístula
	4.  Atresia rectal
	Sexo femenino
	No requiere colostomía: Fístula cutánea (perineal)
	Si requiere colostomía: 1. Fístula vestibular
	2. Fístula vaginal
	3. Agenesia anorrectal sin fístula
	4. Atresia rectal
	5. Cloaca persistente
	DEFECTOS EN El  SEXO MASCULINOS
	Fistula cutanea
	La fístula cutánea es un defecto bajo. El recto se localiza dentro de la mayor parte del mecanismo del esfínter. Sólo la parte más inferior del recto está mal colocada en sentido anterior .A veces la fístula no se abre hacia el perineo sino más bien sigue una vía en la línea media subepitelial, abriéndose en algún punto a lo largo del rafe perineal de la línea media, escroto, o incluso la base del pene. Se establece el diagnóstico mediante inspección perineal. No se requieren investigaciones adicionales.(4).
	Estenosis anal
	La estenosis anal es un estrechamiento congénito del orificio anal; frecuentemente se acompaña de localización anormal anterior ligera del orificio anal. Se observa un aspecto en forma de listón del meconio expulsado.
	Membrana anal
	En este defecto poco común existe una membrana delgada en el sitio anal, a través de la cual se puede visualizar el meconio.
	El tratamiento consiste en la resección de esta membrana y la práctica de una anoplastia, si es necesario.
	Fistula recto uretral
	El orificio de la fístula rectouretral, el defecto más frecuente en el sexo masculino, se puede localizar en la parte inferior de la uretra (uretra bulbar) o en la uretra superior (uretra prostática). Inmediatamente por arriba del sitio de la fístula, el
	recto y la uretra comparten una pared común. Este hecho anatómico importante tiene implicaciones técnicas y quirúrgicas significativas. Por lo regular el recto está distendido y rodeado lateral y posteriormente, por el músculo elevador. Entre el recto y la piel perineal existe una porción de músculo voluntario estriado, que se denomina complejo muscular. La contracción de estas fibras musculares eleva la piel de la depresión anal. A nivel de la piel, a ambos lados de la línea media se localizan parasagitales un grupo de fibras de músculo voluntario, denominadas fibras. Generalmente las fístulas uretrales bajas se acompañan de músculos de buena calidad, sacro bien desarrollado, surco en la línea media y depresión anal prominentes. Con mayor frecuencia las fístulas uretrales altas se acompañan de músculos de pobre calidad, sacro anormalmente desarrollado, y perineo plano con un pobre surco en la línea media y sin una depresión anal visible; sin embargo, existen excepciones para estas reglas. Muchas veces los pacientes expulsan meconio a través de la uretra, un signo inequívoco de fístula rectouretral.(4).
	Fistula rectovesical
	En este defecto el recto se abre a nivel del cuello vesical. El paciente tiene un mal pronóstico, ya que el músculo elevador, el complejo muscular y el esfínter externo frecuentemente están mal desarrollados. El sacro a menudo está deforme o disgenético. Toda la pelvis parece estar subdesarrollada. En muchas ocasiones el perineo es plano, con datos de pobre desarrollo muscular. Cerca de 10% de los casos de ano imperforado está en esta categoría.
	Agenesia anorrectal sin fistula
	Es interesante notar que la mayoría de los pacientes con este defecto poco común tiene un buen sacro y buenos músculos. El recto termina aproximadamente a 2 cm de la piel perineal. Por lo general el paciente tiene un buen pronóstico en términos de función intestinal. Aunque el enfermo no presenta una comunicación entre el recto y la uretra, estas dos estructuras están separadas únicamente por una pared común, delgada, que es un detalle anatómico importante con implicaciones técnicas.(4).
	Atresia rectal
	En este defecto del sexo masculino, extremadamente raro, la luz del recto puede estar interrumpida en su totalidad (atresia) o parcialmente (estenosis). El saco ciego superior está representado por un recto dilatado, mientras que la porción inferior está representado por un conducto anal pequeño, que mide alrededor de 1 a 2 cm de profundidad. Las estructuras pueden estar separadas por una
	membrana delgada o por una porción densa de tejido fibroso. Estos defectos se presentan en cerca de 1 % de todo el grupo de malformaciones.
	El paciente tiene todos los elementos necesarios para la continencia y un pronóstico excelente. Ya que tiene un conducto anal bien desarrollado, muestra sensibilidad normal en el anorrecto. Están presentes estructuras musculares voluntarias casi normales.
	DEFECTOS EN EL SEXO FEMENINO
	Fistula cutanea (perineal)
	Desde el punto de vista terapéutico y pronóstico, este defecto común es equivalente a la fístula cutánea descrita en el sexo masculino. El recto está bien localizado dentro del mecanismo del esfínter, excepto por su porción más baja, que está localizada anteriormente. El recto y la vagina están bien separados.
	Fistula vestibular
	En este defecto importante los pacientes pediátricos tienen buenos pronósticos en términos de función intestinal, cuando son tratados de manera apropiada; no obstante, en la experiencia del autor, a menudo la paciente es enviada de otras instituciones debido a reparaciones sin éxito. El intestino se abre justo detrás del himen en el vestíbulo de los genitales femeninos. Inmediatamente por arriba del sitio de la fístula, el recto y la vagina están separados por una pared común delgada. Estas pacientes tienen por lo regular buenos músculos y un sacro y nervios normales; sin embargo, en ocasiones este defecto se acompaña de desarrollo anormal sacro.(4).
	Con frecuencia el paciente pediátrico es referido al cirujano con un diagnóstico de fístula rectovaginal. El diagnóstico preciso es clínico. Una inspección meticulosa de los genitales de la recién nacida es necesaria para el diagnóstico. Muchos cirujanos pediatras reparan este defecto sin una colostomía protectora. Muchas de estas pacientes tienen una recuperación exitosa; no obstante, una infección perineal seguida de dehiscencia de la anastomosis anal y recurrencia de la fístula provoca fibrosis grave que puede interferir con el mecanismo esfinteriano. En este caso, la paciente ha perdido la mejor oportunidad para un resultado funcional óptimo, ya que las operaciones secundarias no proporcionan el mismo buen pronóstico que las intervenciones primarias con éxito.
	Por lo tanto, se recomienda enfáticamente una colostomía protectora, seguida por una forma de procedimiento sagital posterior limitado como una reparación final.
	Fistula vaginal
	Ya que el recto se comunica con la parte inferior o superior de la vagina, se debe observar el meconio que sale desde dentro del himen para diagnosticar este defecto raro. Una anormalidad en el borde posterior del himen es otra pista para el diagnóstico. Este defecto es muy poco común.(4).
	Agenesia anorrectal sin fistula
	Esta anormalidad del sexo femenino tiene las mismas implicaciones terapéuticas y pronósticas mencionadas para el sexo masculino. El defecto inusual se encuentra con mayor frecuencia en el sexo femenino.
	Cloaca persistente
	En este grupo de defectos está representada la complejidad extrema de las malformaciones femeninas. Una cloaca persistente se define como una anormalidad en la cual el recto, la vagina y el aparato urinario se encuentran y fusionan en un conducto común único. El diagnóstico de cloaca persistente es clínico; se debe sospechar en una lactante con ano imperforado y genitales de aspecto pequeño. La separación cuidadosa de los labios revela un orificio perineal único. La longitud del conducto común varía de 1 a 7 cm, lo que tiene implicaciones técnicas y pronósticas. Los conductos comunes mayores de 3.5 cm representan por lo regular un defecto complejo.(4).
	Es difícil la movilización de la vagina; por lo tanto, a menudo se utiliza alguna forma de sustitución vaginal durante la reparación. Un conducto común menor de 3.4 cm generalmente significa que el defecto se puede reparar con una operación sagital posterior única, sin abrir el abdomen. Algunas veces el recto se abre alto en la cúpula de la vagina; por este motivo una laparotomía debe ser parte del procedimiento para movilizar el intestino. Muchas veces la vagina está anormalmente distendida y llena de secreciones mucoides (hidrocolpos). Esta vagina distendida comprime el trígono y, por lo tanto, con frecuencia se acompaña de megauréteres. Una vagina grande representa una ventaja técnica para la reparación, ya que más tejido vaginal facilita su reconstrucción. Un hallazgo frecuente en las malformaciones cloacales es el grado variable de tabicación o duplicación vaginal y uterina. Por lo regular el recto se abre entre las vaginas. Las malformaciones cloacales bajas generalmente se asocian con un sacro bien desarrollado, un perineo de aspecto normal y músculos y nervios adecuados; esto hace posible un buen pronóstico.(4).
	MALFORMACIONES COMPLEJAS
	En este grupo se pueden observar disposiciones anatómicas poco comunes y extrañas. Cada caso representa un reto diferente para el cirujano, con pronósticos e implicaciones terapéuticas diferentes. No se pueden establecer lineamientos generales para el manejo de estos pacientes. Cada caso se debe individualizar.
	DEFECTOS ACOMPAÑANTES: SACRO Y RAQUIS
	Las deformidades sacras parecen acompañar con mayor frecuencia a estas anormalidades. Pueden faltar una o varias vértebras sacras. La falta de una vértebra no parece tener una implicación pronóstica importante, sin embargo, más de dos vértebras representa un signo pronóstico malo, en relación con la continencia intestinal y, algunas veces, el control urinario. Otras anormalidades sacras no bien caracterizadas, con implicaciones que no se reconocen bien, incluyen la presencia de hemivértebras, sacro asimétrico, sacro corto, sacro recto que protruye posteriormente y hemisacro. Este último defecto se acompaña de pobre control intestinal. (4).
	Las anormalidades raquídeas más altas incluyen hemivértebras localizadas en el raquis torácico lumbar. Se desconocen las implicaciones de estos tipos de malformaciones en relación con el control intestinal y urinario.
	DEFECTOS UROGENITALES
	La frecuencia de defectos genitourinarios (GU) asociados varía de 20 a 54%. La exactitud y lo completo de los estudios urológicos puede explicar la variación reportada.
	Entre más alta aparezca la malformación, con mayor frecuencia se encuentran anormalidades urológicas acompañantes. Los pacientes con cloacas persistentes o fístulas rectovesicales tienen una probabilidad de 90% de presentar un defecto GU asociado. Al contrario, los niños con deformidades bajas (fístulas perineales) poseen una probabilidad menor de 10% de presentar una anormalidad urológica acompañante. La hidronefrosis, urosepsis y acidosis metabólica por una función renal pobre representan la fuente principal de mortalidad y morbilidad en recién nacidos con malformaciones anorrectales; por lo tanto, es obligatorio una investigación urológica completa en casos de defectos altos. Estos estudios pueden representar una prioridad mayor que la colostomía misma. La valoración urológica también es obligatoria, aunque no tan urgente en casos de fístulas rectovaginales y rectouretrales. En pacientes con defectos bajos se puede posponer la valoración urológica y practicar sobre una base electiva.


