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Las malformaciones anorrectales (MARs) son un complejo grupo de anomalias congénitas que interesa
al ano distal y al recto.

Prevalencia: 1 de cada 5000 nacimientos.

Predominio sexo masculino.

En la mayoria de los casos el ano no esta perforado.

Componente entérico distal, puede ser ciego o estar fistulizado al tracto urinario, genital y periné.

70% de los casos asociado a otras anomalias congénitas.

Prondstico dependiente de la presencia y gravedad de las mismas.

Presentes en gran numero de sindromes y asociadas a multiples anomalias congénitas multisistémicas.

Nuestro objetivo es exponer de la forma mas didactica posible, el algoritmo radiologico fundamental
para el diagndstico y seguimiento de dicha patologia, asi como los hallazgos fundamentales en cada una
de las diferentes técnicas de imagen, a partir de casos de nuestro centro.

* Las anomalias urogenitales son las mas frecuentes y son observadas en un 60% de los pacientes con reflujo

vésico-ureteral e hidronefrosis.

 La médula espinal y la columna vertebral también se pueden ver afectados, encontrandose entre estas

anomalias |la agenesia y displasia del sacro y la displasia vertebral. Las principales anomalias asociadas
estan recogidas en la siguiente tabla:

Sistema afectado Anomalias
Cardiovascular Tetralogia de Fallot, defecto del tabique auricular o ventricular, dextrocardia, coartacion de
aorta.
Gatrointestinal Atresia esofagica, duodenal, yeyunal o ileal, malrotacion intestinal, vélvulo, diverticulo de
Meckel.

Musculo-esquelético Displasia o luxacion de cadera, fusion de huesos iliacos, deformidad de Madelung,
artrogriposis, polidactilia, sindactilia,...

Medula espinal Agenesia sacra, displasia vertebral, espina bifida, mielomeningocele, médula anclada.

Urogenital Reflujo veésico-ureteral, hidronefrosis, agenesia renal, displasia renal, ectopia renal, rindn en
herradura, rinon poliquistico, duplicacion renal, megaureter, extrofia vdesical, micropene,
hipospadia, duplicidad uterina o vaginal, atresia vulvovaginal, genitales ambiguos.
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Basada en la posicidon del saco rectal, suspensorio puborrectal y la existencia o no de fistulas.

 La primera clasificacion es de Wingspread, data de 1984, y divide la MAR en tres tipos en funcidn de la
localizacion del saco rectal en relacion con el suspensorio puborrectal.
e Altas cuando existe una distancia de mas de 15 mm.
* Bajas cuando la distancia es menor de 10 mm.
* Intermedias entre 15-10 mm.
* Existe otra clasificacion mas reciente, de Krickenbeck, que data del ano 2005, y esta basada sobre todo en la
presencia o ausencia de fistulas, el tipo y la localizacion de las mismas, asi como la posicion del saco rectal.

Posibles localizaciones de fistulas en varones con MAR segun la clasificacion de Krickenbeck. (a) Las MAR bajas tienen una abertura
anterocutanea externa en el escroto (1) o en el periné (2, 3). (b) Las MAR de nivel intermedio y alto se extienden anteriormente a |la base del
pene (1), la uretra bulbar (2) o prostatica (3) o la vejiga urinaria (4).

Posibles ubicaciones de fistulas en mujeres con MAR segun la clasificacion de Krickenbeck. (a) Las MAR bajas tienen una abertura externa en
el perineo (1) o en el area vestibular (2). (b) La anomalia cloacal es un trastorno anatomico complejo que se manifiesta como una abertura
perineal externa unica con un canal comun corto (1) o largo (2) para los sistemas genital, urinario y digestivo. Las fistulas rectovaginales
aisladas son extremadamente raras y se consideran una variante de la anomalia cloacal.

e El intestino primitivo se forma durante la cuarta semana de vida embrionaria, dividiendose en tres
porciones: intestino anterior, medio y posterior. La porcion terminal del intestino posterior (cloaca) se divide
a su vez en dos partes, ventral y dorsal, por un tabique coronal mesenquimal llamado tabique uro-rectal,
separado de la cavidad amniodtica por la membrana cloacal.

 Entre la cuarta y sexta semana de gestacion, el intestino primitivo posterior y el seno urogenital primitivo
entran dentro de la cloaca, formandose un tabique verdadero y disminuyendo la distancia entre la

membrana cloacal y |a punta del septo.

* En |la séptima semana, la cloaca se divide definitivamente por el avance del tabique uro-rectal, originando
hacia dorsal el seno ano-rectal (recto y canal anal cefalico) y hacia ventral el seno urogenital (sistema
urinario y genital), que resultaran completamente independientes. Persiste aun la membrana anal que
posteriormente involucionara por un proceso de apoptosis dando lugar a dos orificios uno en situacion
ventral o uro-genital y otro en situacién dorsal o anal.

 Segun el tipo de MAR que nos encontremos podremos deducir en qué momento del desarrollo embrionario
se ha producido la alteracion. La mayoria de las MAR dependeran de un desarrollo anormal del septo uro-

genital.

(a) Evolucion de la cloaca en el dia 32. (b, ¢) Subdivision de la cloaca y el comienzo de |la formacion del periné en el dia 36 (b) y el
dia 56 (c). 1 = seno urogenital primitivo, 2 = membrana cloacal, 3 = cloaca, 4 = tabique urorectal, 5 = pliegue Rathke, 6 = pliegue de
Tourneux, 7 = seno urogenital primitivo, 8 = ano, 9 = recto, 10 = area perineal.
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e Las pruebas de imagen tienen un papel esencial en la evaluacion inicial de las MARs.
* Permiten clasificacion, identificacion, y determinacion de la severidad de las anomalias asociadas.

 El diagnodstico prenatal ocurre en raras ocasiones (16 %), pudiendo identificarse hallazgos como
oligohidramnios o presencia de una masa quistica pélvica.

Radiografia convencional (Rx) de torax, columna y pelvis (AP vy lateral): puede ayudar a detectar anomalias
cardiacas, costales, y vertebrales, incluyendo alteraciones en la alineacion de la columna vertebral y anomalias
sacras. En este caso seria recomendable completar estudio con RM.

Cada vez es menos frecuente el uso de la clasica radiografia con el nino invertido o invertograma, realizada entre
las 12 y 24 horas de vida de tal manera que el aire ya ha alcanzado la parte mas distal del recto. Se coloca un
material radiopaco en el tedrico ano y se mide la distancia desde el saco rectal repleccionado por aire y el tedrico
ano.

Ecografia perineal: se realiza con el nino en decubito supino, con piernas y pelvis elevadas. Muchas veces puede
ser dificil de diferenciar, ya que el llantoy el movimiento del pequeno pueden elevar la posicion del saco rectal,
por el aumento de la presidon intra-abdominal. El examinador coloca un dedo en el periné en la localizacion del
orificio anal y se mide la distancia entre el periné y el saco rectal distal.

Ecografia abdomino-pélvica: Permite valorar el tracto urinario y la vejiga, el cuello vesical y la uretra posterior en
ninos. La valoracion del tracto urinario se encuentra limitada en las primeras 24 horas de vida, ya que puede
existir dilatacion del tracto superior por deshidratacidn y oliguria fisiologica del recién nacido. La deteccion de
alguna anomalia requiere completar mediante cistouretrografia.

A

a) Rx anteroposterior del abdomen donde se aprecia alteracion en la morfologia de las vertebras sacrococcigeas y distension de
asas con ausencia de gas distal. b) Invertograma: saco rectal lleno de aire a unos 30 mm del tedrico ano (linea naranja). Pequeno
trayecto de gas compatible con trayecto fistuloso (flecha negra).

v

Rnon Dcho

b) c)

a) Ecografia transperineal, donde se aprecia una distancia una distancia del saco rectal al tedrico ano de 23,2 mm, en relacion con
MAR alta. b) Ecografia abdomino-pélvica: Terminacion abrupta del recto con meconio en su interior, de aspecto oncogénico, con un
punteado hiperecogénico caracteristico. c¢) Ecografia abdominal: dilatacion pielocalicial del rindn derecho en recién nacido con
MAR.
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Ecografia canal medular: Se realiza en decubito prono, en planos sagital y trasverso. Esta aceptada como
valoracion inicial del disrafismo espinal. Permite valorar el cono medular, presencia de masa presacra, vy la

integridad de la columna vertebral distal.

Cistouretrografia (CUMS): con administracion contraste hidrosoluble intravesical.
Se realiza en pacientes con alteraciones renales y vesicales vistas en ecografia, o clinica sugestiva de fistula

urinaria (e.j.: meconio en orina).

Colostograma distal con inyeccion de contraste hidrosoluble a alta presion: Es el mejor método para detectar
las fistulas. Se debe realizar hasta que el paciente vacie la vejiga para incrementar las opciones de localizar |a
fistula. Debemos tener cuidado ya que, a veces, la presion puede disminuir la distancia real, entre el saco rectal

v el ano.

Resonancia Magnética (RM): Obligatorio en el caso de alteraciones o0seas. Es recomendable realizarla a todos
los pacientes, ya que puede haber alteraciones del cordon medular. Permite evaluar la posicién real del saco
rectal, tamano, morfologia y el grado de desarrollo de |la musculatura antes de la cirugia.

Debemos incluir: Secuencias T1y T2 de la pelvis en los tres planos del espacio. En el plano axial obtendremos la
secuencias con orientacion paralela a la linea pubococcigea y en plano coronal perpendicular a la misma. En el
sagital debemos incluir todo el canal medular y la fosa craneal posterior.

a) Ecografia de canal medular: Punta del cono medular en el nivel correspondiente a L1, que se debe afilar gradualmente como
vemos en la imagen. b) se pueden ver las raicillas nerviosas individuales y moviles, de caracteristicas normales. C) No se aprecian

masas en region sacra ni trayectos hipoecogénicos sospechosos.

b)

.

A

—

(a, b) Colostograma distal con sonda Foley mediante perfusion de contraste yodado de baja osmolaridad. Testigo de plomo en la
region anal tedrica. Se identifica un trayecto fistuloso a vejiga, consiguiéndose una replecion completa de la misma. c) CUMS
apreciandose RVU derecho grado Il, como anomalia asociada en un paciente con MAR.
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a)

a) Secuencia sagital T1, variante leve del sindrome de regresion caudal con ausencia parcial de S5 y coccix. b) Secuencia sagital T1,
hipoplasia del segmento coccigeo. Recto inferior comunicandose con uretra membranosa a través de un sutil trayecto fistuloso
hiperintenso (flecha naranja).
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**Algoritmo para clasificar las MARs en base a los hallazgos clinicos y de imagen en los
primeros dias de vida segun la clasificacion de Krickenbeck. Los métodos de diagnostico
por imagen propuestos estan en rojo.

* Bajas: tratadas con anoplastia perianal (instalando
en ano en la posicion normal)

* Altas: requieren de colostomia el primer dia de
vida y posteriormente una ano-rectoplastia durante
el primer ano de vida

Enema opaco realizado después de la
reparacion quirurgica de una MAR alta,
sin alteraciones.

Las MARs son un complejo grupo de anomalias.

Son resultado de un desarrollo anormal del septo uro-rectal durante el periodo prenatal.

Las pruebas de imagen van a desempenar un papel fundamental en la evaluacion de esta patologia vy
ayudaran a seleccionar el tratamiento mas adecuado en cada caso.
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Morris J, Spencer JA, Ambrose NS. MR imaging classification of perianal fistulas and its implications for
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