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Analisis descriptivo de las malformaciones ano-rectales y su relacion con
las cardiopatias congénitas en los recién nacidos internados en el Hospital
Nacional de Nifios en el periodo comprendido entre el 01 enero del 2016
al 31 de diciembre 2021

Resumen / Abstract

Introduccion: Las malformaciones ano-rectales, comprenden un espectro de anomalias que
involucran alteraciones embrioldgicas del desarrollo gastrointestinal, en donde se ven
involucrados diversos drganos, musculos y esfinteres. Su incidencia global es de 1/5000 nacidos
vivos?, similar a la reportada a nivel de Costa Rica?. Hasta un 16% de las malformaciones ano-
rectales, asocian cardiopatias congénitas®, siendo los mas frecuentes la Tetralogia de Fallot*, y los
defectos septales®®. Actualmente en el Hospital Nacional de Nifios, no se cuenta con un protocolo
estandarizado de abordaje inicial en estos pacientes, lo cual conduce a realizar ecocardiografias de
manera rutinaria y en ocasiones como requisito prequirdrgico, incluso en pacientes asintomaticos
desde el punto de vista cardiovascular. A pesar de que el ecocardiograma continta siendo el
instrumento principal para la evaluacion de la estructura cardiaca, asi como de los estudios
necesarios para el completo y adecuado manejo de las malformaciones ano-rectales, no existen
actualmente protocolos de abordaje claros, actualizados y basados en nuestra realidad, que
dictaminen le realizacion del mismo como requisito prequirdrgico, pudiendo asi diferirse en

aquellos pacientes en los cuales la clinica y examen fisico no sugieran patologia cardiaca.

Objetivos: Determinar la asociacion entre malformaciones ano-rectales y cardiopatias congénitas,
ademas de caracterizar clinica y ecocardiograficamente la condicién cardiovascular con la que
ingresan los neonatos con dicha malformacion, con el fin de conocer los momentos oportunos para

las valoraciones cardiacas correspondientes.

Metodologia: Se realiz6 un estudio retrospectivo, observacional y descriptivo de la poblacién
neonatal tanto del sexo masculino como femenino, con diagndstico de malformacién ano-rectal,
estenosis, ausencia o atresia anal, la cual fue atendida en el servicio de Neonatologia del Hospital
Nacional de Nifios en los periodos comprendidos entre el 01 de enero de 2016 al 31 de diciembre

de 2021, para un total de 80 pacientes incluidos.



Resultados: EIl 18.8% (n=15) de los neonatos presentaron cardiopatia congénita asociada a su
malformacion ano-rectal, dentro de ellas el 86.6% (n=13) fueron cardiopatias con cortocircuito
izquierda-derecha (Comunicacion Intraauricular CIA, Comunicacién Interventricular CIV,
Persistencia del Conducto Arterioso), y Unicamente se present6 una cardiopatia del tipo cian6gena
(TOF Tetralogia de Fallot). La malformacion ano-rectal mas frecuente fue, el ano imperforado con
fistula perineal en un 53.8% (n=43) para ambos sexos. Unicamente un 10% (n=8) de los pacientes
presentaron manifestaciones clinicas cardiovasculares a su ingreso y de ellos s6lo la mitad asocio
cardiopatia congénita. No se presentd relacion directa entre una malformacion ano-rectal
especifica y una cardiopatia congénita puntual, asi como tampoco hubo complicaciones asociadas

ni mortalidad por causa directa cardiovascular.

Conclusiones: Sugerimos la evaluacion detallada y minuciosa de los sintomas y signos que
indiquen la posibilidad de una cardiopatia congénita, méas alla de la valoracion ecocardiogréafica
rutinaria. Cada caso debe ser evaluado de manera individual, basandose en la clinica del paciente
y la oximetria, si no existen hallazgos clinicos ni de oximetria anormales, el paciente puede ser
evaluado durante su estancia hospitalaria, como la mayor parte de neonatos, si la clinica y la
oximetria estan anormales, se solicitard una evaluacion ecocardiografica con prontitud, ya que esto

determinaria cambios en el manejo clinico y anestésico del paciente.

Palabras Clave: Cardiopatias congénitas, malformaciones congénitas, clasificacion Krickenbeck,

malformacion ano-rectal
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Descriptive analisis of anorectal malformations and their relationship with
congenital heart disease in hospitalized newborns at the National

Childrens’s Hospital in the period from January 1, 2016 to December 31,
2021

Introduction: Anorectal malformations comprise a spectrum of anomalies involving
embryological alterations of the gastrointestinal development, where various organs, muscles and
sphincters are involved. Their global incidence is 1/5000 live births, similar to that reported in
Costa Rica. Up to 16% of ano-rectal malformations are associated with congenital heart disease,
the most frequent being Tetralogy of Fallot and septal defects. Currently in the National Children's
Hospital, there is no standardized protocol for the initial approach in these patients, which leads to
routine echocardiography and sometimes as a pre-surgical requirement, even in asymptomatic
patients from the cardiovascular point of view. Despite the fact that echocardiography continues
to be the main instrument for the evaluation of cardiac structure, as well as the necessary studies
for the complete and adequate management of ano-rectal malformations, there are currently no
clear, updated protocols based on our reality, which dictate its performance as a pre-surgical
requirement, and thus it can be deferred in those patients in whom the clinical and physical

examination does not suggest cardiac pathology.

Objectives: To determine the association between ano-rectal malformations and congenital heart
disease, as well as to characterize clinically and echocardiographically the cardiovascular
condition with which neonates with such malformation are admitted, to know the opportune

moment for the corresponding cardiac evaluations.

Methodology: A retrospective, observational and descriptive study was conducted on the neonatal
population, both male and female, with a diagnosis of ano-rectal malformation, stenosis, absence
or anal atresia, which was attended in the Neonatology service of the National Children's Hospital

in the periods from January 1, 2016 to December 31, 2021, for a total of 80 patients included.

Results: 18.8% (n=15) of the neonates had congenital heart disease associated with their ano-rectal
malformation, of which 86.6% (n=13) were heart diseases with left-right shunt (intra-atrial

communication ASD, ventricular septal defect VSD, patent ductus arteriosus PDA), and only one



Vi

cyanogenic heart disease (TOF Tetralogy of Fallot) was present. The most frequent ano-rectal
malformation was imperforate anus with perineal fistula in 53.8% (n=43) for both sexes. Only
10% (n=8) of the patients presented cardiovascular clinical manifestations on admission and of
these only half had associated congenital heart disease. There was no direct relationship between
a specific ano-rectal malformation and a specific congenital heart disease, nor were there
associated complications or mortality due to direct cardiovascular causes.

Conclusions: We suggest detailed and thorough evaluation of symptoms and signs indicating the
possibility of congenital heart disease, beyond routine echocardiographic assessment. Each case
should be evaluated individually, based on the patient's clinical and oximetry, if there are no
abnormal clinical or oximetry findings, the patient can be evaluated during the hospital stay, as
most neonates, if the clinical and oximetry are abnormal, an echocardiographic evaluation should
be requested promptly, as this would determine changes in the clinical and anesthetic management

of the patient.

Key Words: Congenital cardiac anomalies, congenital malformations, Krickenbeck criteria,

anorectal anomaly
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Introduccion

Las malformaciones ano-rectales comprenden un espectro de anomalias que involucran
alteraciones embrioldgicas del desarrollo gastrointestinal, en donde se ven involucrados diversos
organos, musculos y esfinteres. A nivel embrionario es hasta la segunda semana de gestacion,
donde se forma el intestino caudal. Aproximadamente en el dia 13, se desarrolla el diverticulo
ventral y el alantoides o vejiga primitiva, la union del alantoides y del intestino caudal se convierte
en la cloaca, dicha cloaca estara cubierta por la membrana cloacal. El tabique urorrectal desciende
para dividir este conducto comin formando las crestas laterales. Estas crecen y se fusionan a la
mitad de la séptima semana, para la octava semana se produce la apertura de la porcién posterior
de la membrana. El fracaso en cualquiera de estos procesos derivara en un espectro clinico de

anomalias®”’.

El diagnostico de las malformaciones ano-rectales, es clinico con su primer examen fisico? y se
apoya con estudio de imagenes, por lo tanto, una vez que se sospecha la presencia de una
anormalidad anal, el objetivo es determinar la localizacion del orificio anal, vaginal, uretral, la
posicion del periné?, presencia de meconio en los labios mayores de las nifias o la imposibilidad
de introducir una sonda o un termémetro rectal mas alla de 3cm®. Una vez identificada la anomalia,
y después de al menos 24 horas de vida, ante la ausencia de meconizacion o meconuria?, se procede
a realizar los estudios radioldgicos para determinar el tipo de malformacion, lugares de
fistulizacion, plan quirdrgico a seguir y clasificarlas en lo que anteriormente se conocian como
lesiones altas y bajas. Para esto se utiliza el Invertograma de Wangesteen y Rice 2. Sin embargo,
para este estudio se optara por la clasificacion de Krickenbeck®®, para una mejor claridad. Una vez
clasificado el defecto, se procedera a establecer el plan quirdrgico y el momento de la intervencion

definitiva.

La incidencia mundial de malformaciones ano-rectales (MAR) es de 1/5000 nacidos vivos, misma
cifra reportada en un estudio publicado en el 2015 en Costa Rica?, dicho estudio al igual que el
nuestro, se realiz6 en el Hospital Nacional de Nifios, ademas dentro de los resultados obtenidos, la
anomalia ano-rectal mas comun fue el ano imperforado sin fistula en un 54.6% de los casos,
seguido de ano imperforado con fistula perianal 34.9%, ano imperforado con fistula recto-uretral

7% y ano imperforado con fistula recto-vesical en 3.5%.2



Diversos estudios han documentado una relacion entre las malformaciones ano-rectales y las
cardiopatias congénitas tales como Coartacion de Aorta y Tetralogia de Fallot (TOF)* con

asociaciones entre el 16% Yy 24%>°.

Las cardiopatias congénitas mas cominmente encontradas, son los defectos septales tanto
auriculares como ventriculares>®1° Tetralogia de Fallot® y Coartacion de Aorta*. Actualmente no
existen estudios que determinen la asociacion puntual entre una cardiopatia congénita especifica y
una MAR.

En 1975, en Estados Unidos se demostrd una relacion estadisticamente significativa, que

demostraba un 12% de probabilidad de MAR, en pacientes con Tetralogia de Fallot®.

La literatura menciona que todo paciente con MAR se le debe realizar un ecocardiograma®1%-1%,
independientemente de la presencia o no de sintomas cardiovasculares, dicha préctica se realiza
en nuestro medio, en donde debido a la ausencia de protocolos de abordaje actualizados y basados
en nuestra realidad, se realiza el mismo como requisito prequirurgico, a la reparacion ano-rectal
definitiva, con el fin de conocer la estructura cardiaca del paciente y descartar patologias
estructurales que cambien el abordaje anestésico o clinico definitivo de la malformacion ano-
rectal, independientemente de si el paciente presente o no sintomatologia que oriente a una posible

cardiopatia congénita.

Con respecto al tratamiento en los pacientes con MAR, es mayormente quirurgico. Los tiempos
de cirugia son variados, en ocasiones, dependiendo del compromiso del paciente, se pueden
brindar dilataciones diarias simples, sobre todo si existe una fistula cutanea cuando no existe tal
condicion, la reparacién mediante anoplastia en sala de operaciones es el procedimiento

requerido®.

Dentro del prondstico, los pacientes que presentan MAR tienen una tasa de mortalidad del 8-27%,
siendo las cardiopatias congénitas la causa nimero uno de mortalidad®. Sin embargo, estos estudios
tomaron en cuenta pacientes con sindromes genéticos y otras malformaciones asociadas, los cuales

este estudio excluye.

En nuestro pais la mortalidad por malformaciones cardiacas presenta una tasa de 1.33/1000

nacidos vivos, constituyendo la segunda causa de muerte infantil en menores de un afio*?.



El objetivo principal del siguiente estudio es determinar la asociacion entre las MAR y cardiopatias
congeénitas, caracterizando clinicamente y ecocardiograficamente la condicion cardiovascular de
estos pacientes, con el fin de conocer los momentos oportunos para las valoraciones cardiacas

correspondientes.

Metodologia

Se realizé un estudio retrospectivo, observacional, unicéntrico, abarcando todo el universo de
pacientes atendidos en el servicio de Neonatologia del Hospital Nacional de Nifios de Costa Rica,
en un periodo comprendido entre el 01 de enero del 2016 al 31 de diciembre del 2021, se tomaron
como criterios de exclusion, todos los pacientes que presentaban una malformacion
gastrointestinal asociada, sindromes genéticos, patologias del sistema respiratorio, ausencia de
méas del 30% de las variables a estudiar, expedientes extraviados o incompletos, y Conducto

Arterioso Permeable en pretérminos.

Por medio de la unidad de Registros Médicos del Hospital Nacional de Nifios, se brind6 una lista
que representaba una poblacidon inicial total de 144 pacientes, todos ellos con el diagndstico de
malformacion ano-rectal, estenosis, ausencia o atresia anal. Se excluyeron 64 pacientes debido a
que presentaban otra malformacion gastrointestinal, otras malformaciones, sindromes genéticos,
asociaciones VACTERL, y dos pacientes presentaban expediente incompleto. Se incluyeron 80

pacientes, de los cuales a todos se le realizd un ecocardiograma de ingreso.

Por cada paciente se realizo una hoja de recoleccién de datos que incluia informacion del sexo,
clasificacion a la hora del nacimiento, manifestaciones clinicas tales como frecuencia cardiaca,
saturacion de oxigeno, presion arterial, pulsos centrales, distales, cianosis, piel marmorea, llenado
capilar, frialdad distal, soplos cardiacos, ademas se caracteriz6 la malformacion ano-rectal segun
la clasificacion de Krickenbeck®®, con respecto a las caracteristicas cardiovasculares, se anot6 la
presencia 0 no de cardiopatia congénita, el tipo de cardiopatia (obstructiva, ciandgena, otra),
resultado de ecocardiograma u otro estudio cardiovascular, uso de inotrépicos o tratamiento
antifalla cardiaca, si hubo o no presencia de complicacién cardiovascular y mortalidad asociada

directamente a su condicion cardiovascular.



Se accedid a la informacion de los pacientes mediante el expediente clinico, el cual se presentaba
de forma digital, mediante la plataforma de Expediente Digital Unico en Salud, de la Caja
Costarricense del Seguro Social (C.C.S.S), o también en forma de registros médicos fisicos, en el

area de Archivo del Hospital Nacional de Nifios.

Se mantuvieron los principios éticos fundamentales, principios de beneficencia y justicia durante
el desarrollo de esta investigacién, en todo momento se analiz6 la informacién de manera anénima

por los investigadores.

Este trabajo fue aprobado por el Comité Etico Cientifico del Hospital Nacional de Nifios, bajo el
numero de protocolo CEC — HNN- 023-2021, en sesion del 6 de mayo del 2022.

Fuentes de Financiamiento

Esta investigacion contd Unicamente con financiamiento propio del investigador principal, dichos
gastos cubrieron la utilizacion de papeleria, lapices, lapiceros y borradores. Cabe recalcar que no
contd con patrocinadores externos, ni presentd un gasto adicional para la Caja Costarricense del
Seguro Social, ni para el Hospital Nacional de Nifios, esto por las caracteristicas del estudio, las

cuales consistian en una revision de expedientes tanto electrénicos como fisicos.
Andlisis Estadistico

Para el analisis de los datos se utilizo estadistica descriptiva, medidas de tendencia central, de
posicién y de dispersion para las variables cuantitativas, asi como distribuciones de frecuencia
absolutas y relativas para las variables cualitativas. Para evaluar la asociacion entre los tipos de
malformaciones ano-rectales y la presencia de cardiopatias se uso la prueba de Fisher, el nivel
significancia escogido fue de 0,05. Los programas de computo empleados en el analisis fueron

Microsoft Excel y Past version 4.02.



Resultados

Se presentd una muestra inicial de 144 pacientes, sin embargo, se excluyeron 64, debido a que
presentaban uno o mas criterios de exclusion, entre ellos sindromes genéticos, malformaciones
varias, asociaciones VACTERL, otras malformaciones gastrointestinales asociadas, sifilis
congeénita, expedientes incompletos, ademés de presentarse algunos mas con patologias
respiratorios al ingreso. En total se incluyeron 80 pacientes, el 40% (n=32) femeninos y el 60%
(n=48) masculinos, de dicha poblacion un 73.8% (n= 59) se clasificaron como Recién Nacidos
Término Adecuado para la Edad Gestacional (RNT AEG), y un 8.8% (n=7) como Recién Nacidos
Pretérmino Adecuado para la Edad Gestacional (RNP AEG) (Tabla 1).

Con respecto a la condicion cardiovascular medida a través de los signos vitales, se encontré una
presion arterial media promedio de 54.8 mmHg, Presion Arterial Sistélica de 75mmHg y Presion
Arterial Diastolica de 44 mmHg, saturacion de oxigeno al ingreso de 96% de promedio, siendo la
mas baja registrada 91%, ademas una frecuencia cardiaca de ingreso en 139 latidos por minuto

como promedio. (Tabla 2)

A la hora de caracterizar los pacientes segun sus manifestaciones clinicas de ingreso, Unicamente
en el 10% de los pacientes (n=8) se logro identificar un soplo cardiaco, de estos pacientes la mitad
asocio una cardiopatia, el soplo cardiaco mas frecuentemente identificado fue el de tipo sistélico
grado I/VI (n=5). Ningun paciente se presentd con cianosis, piel marmorea, llenado capilar

anormal, frialdad distal o anormalidades en la intensidad de sus pulsos al tacto.

Dentro de las MAR, las mismas se clasificaron segln la tabla de Krickenbeck®®, se observo que
la MAR maés frecuente para ambos sexos fue el ano imperforado con fistula perineal en un 53.8%
(n=43). El sexo masculino reporté como segunda malformacion mas frecuente, el ano imperforado
sin fistula con un 22.9% (n=11) y el sexo femenino la fistula rectovestibular con un 37.5% (n=12),
dos pacientes se presentaron con defectos ano-rectales no clasificadas segun Krickebeck, siendo
una membrana anal y la otra una MAR tipo asa de cubeta, Unicamente un paciente se presentd con
un defecto tipo Cloaca. Ninguna paciente present6 MAR con fistula rectouretral, rectovesical, ni

ano imperforado sin fistula. (Tabla 3y 3a)

El 18.8% (n=15) de los pacientes presenté una cardiopatia asociada, de estas, el 86.6% (n=13) se

presentaron con cardiopatias de tipo cortocircuito izquierda-derecha, dentro de los cuales estaban



CIA, CIV y PCA. Hubo un paciente que presentd con una cardiopatia cianogéna tipo Tetralogia
de Fallot y otro se presentd con una valvulopatia del tipo Estenosis Pulmonar (Tabla 4,5y 6)

Se utilizé s6lo en un paciente tratamiento antifalla cardiaca durante su seguimiento cardioldgico,
y no hubo necesidad de realizar otro estudio cardiovascular ni utilizar soporte inotrépico en ningin

paciente ingresado.

Hubo diagnosticos de PCA (n=21) en donde hubo cierre del ductus en todos ellos, ademas se
presenté el diagndstico de Estenosis Relativa de Arteria Pulmonar Izquierda (n=2).

Ninguln paciente presentd una complicacién cardiovascular asociada a su cardiopatia congénita ni

una muerte directa por su condicion cardiovascular.

Se intentd conocer la relacion entre una malformacion ano-rectal puntual y una cardiopatia
congénita especifica, sin embargo, no se encontro ningun resultado estadisticamente significativo.
(Tabla 7)

Discusion

En Costa Rica a lo largo de la historia, el servicio de Neonatologia del Hospital Nacional de Nifios
(HNN), se ha constituido como el Unico centro nacional de referencia de todos los pacientes que
nacen con malformaciones ano-rectales, sin embargo en la actualidad, debido al fortalecimiento y
abastecimientos con especialistas de los Hospitales Regionales, no todo neonato que nace con este

defecto ano-rectal, es referido al HNN, por tanto y al ser este estudio unicéntrico, fue imposible

conocer la incidencia de MAR en nuestro pais.

El manejo inicial de todos los pacientes ingresados en la unidad de neonatologia fue similar, debido
a que la totalidad de los mismos ingresaron estables, se les examind detalladamente con adecuados
examenes fisicos por parte de neonat6logos o médicos residentes en pediatria, para determinar la
presencia o0 no de fistula visible, posteriormente fueron examinados por galenos de la unidad de
Cirugia Pediatrica del Hospital Nacional de Nifios, para determinar la presencia o no de fistula,
ademas a todos los pacientes se les solicité ecocardiogramas, los cuales en la gran mayoria se
realizaba en las primeras horas de vida. En ningun caso hubo una correccion quirdrgica definitiva
de su malformacién ano-rectal sin antes tener un resultado ecocardiografico que determinara la

estructura cardiaca.



En Costa Rica no se cuenta actualmente con un protocolo estandarizado sobre el abordaje
interdisciplinario que deben recibir los pacientes que nacen con malformaciones ano-rectales, por
lo tanto, se apela a los estudios universales, que justifican la realizacion de ecocardiogramas como
parte del procedimiento rutinario de todos los pacientes®®, tampoco se conoce de forma precisa el
momento adecuado de valoracion ecocardiografica en los pacientes que se ingresan estables y
asintomaticos desde el punto de vista cardiovascular.

Se analiz6 la poblacion atendida en el servicio de Neonatologia del Hospital Nacional de Nifios,
correspondiente a todo paciente tanto del sexo masculino como femenino, con diagnéstico de
malformacion ano-rectal, estenosis, ausencia o atresia anal, ingresado en el periodo comprendido
entre el 01 de enero del 2016 al 31 de diciembre de 2021, inicialmente se contd con una poblacion
de 164 neonatos, sin embargo, posterior a los criterios de exclusion aplicados la muestra total se

redujo a 80 pacientes.

Del total de pacientes incluidos (n=80), el 60% (n=48) fueron del sexo masculino y el 40% (n=32)
femeninos. Resultados similares a lo que reporta la literatura mundial, en donde hay leve
predileccion del sexo masculino sobre el femenino®, aunque existen estudios que demuestran lo

contrario®!.

El 73.8% (n= 59) de los pacientes ingresados con malformacion ano-rectal, se clasificaron como
Recién Nacidos Términos Adecuados para su Edad Gestacional (RNT AEG), y Unicamente en el
8.8% (n=7) como Recién Nacidos Pretérminos, datos similares a lo que reporta la literatura
internacional, en donde reportan que los Recién Nacidos a Término presentan mas incidencia de

malformaciones ano-rectales que los demas?®.

Con respecto a los signos cardiovasculares registrados en los pacientes con malformacién ano-
rectal, se obtuvo una media de frecuencia cardiaca de 139 Ipm, (n=74) (DS 17.7) ( p75 151),
saturacion de oxigeno al ingreso en 96% (n=63)(DS 2.7), y presion arterial media de 54mmHg
(n=64) (DS 13.2), dichas cifras representan adecuadamente la condicion estable con la que
ingresan los neonatos con malformaciones ano-rectales, y desde el punto de vista cardiovascular
sugieren de manera indirecta una funcion y estructura cardiaca normal, asi como de forma directa,
descartan la posibilidad de una cardiopatia mayor que pueda cambiar el tratamiento definitivo en

estos pacientes.



Unicamente el 10% de los pacientes (n=8) present6 alguna manifestacion clinica de cardiopatia,
siendo el soplo sistolico el méas frecuente (n=7), todos los soplos fueron de un grado menor a I1/VI,
la mitad de los neonatos con soplos cardiacos presentaron cardiopatia congénita, tres de ellos CIV
y uno con TOF. El resto de las pacientes presentaron soplos cardiacos sin asociar cardiopatia.
Resulta por lo tanto interesante el grado de asociacion entre una cardiopatia congenita y la
presencia 0 no de soplos cardiacos, la auscultacion cardiaca se vuelve fundamental dentro del
examen fisico por realizar a estos pacientes, ya que la presencia de soplo cardiaco es casi indicativa

de cardiopatia, aunque la no presencia del mismo no la descarta.

En Holanda!?, se realiz6 un estudio el cuél queria demostrar la asociacion entre malformaciones
ano-rectales severas con malformaciones cardiacas severas o cianogenas, ya que la historia de la
medicina reportaba dicha asociacion, sin embargo, documentaron la misma incidencia de
cardiopatias severas o no, independientemente del tipo de malformacidn ano-rectal, lo cual diferia
de lo conocido anteriormente. Dentro de sus teoria del porqué este fenomeno, refieren que antafio,
se realizaba ecocardiograma solo en los pacientes que clinicamente manifestaban compromiso
cardiovascular, por lo tanto cardiopatias ciandgenas o0 mayores, sin embargo dejaban de lado las
cardiopatias menores (CIA, CIV, PCA) por su casi nula sintomatologia en el paciente, teoria que
se puede corroborar en este estudio, ya que los pacientes en su mayoria se presentan asintomaticos
desde el punto de vista cardiovascular, y agquellos que se presentaron sintomaticos, asociaron

signos clinicos de cardiopatias menores, tales como soplos cardiacos de baja intensidad.

En cuanto a la clasificacién de las malformaciones ano-rectales, nuestro estudio determind que,
para ambos sexos, el ano imperforado con fistula perineal en un 53.8% (n=43) fue la mas frecuente,
para el sexo femenino, la malformacion ano-rectal con fistula rectovestibular en un 37.5% (n=12)
fue la segunda mas frecuente, en tanto para el sexo masculino, el ano imperforado sin fistula con
un 22.9% (n=12) obtuvo la segunda posicion. Para el sexo femenino llama la atencidn que ninguna

paciente presento fistula retouretral, vesical o ano imperforado sin fistula.

En el 2010 en Costa Rica, se realizé un estudio que determind que la malformacion ano-rectal mas
frecuente fue ano imperforado sin fistula en cuanto al sexo masculino y en cuanto al femenino,
fistula rectovestibular?. Comparando nuestros resultados actuales con la literatura internacional,
podemos ver una heterogeneidad en los resultados, paises como Honduras reportan la fistula

perineal como la malformacion més frecuente en el sexo masculino y la fistula rectovestibular en



el femenino®, sin embargo, en paises del continente asiatico como Arabia Saudita reportan la fistula
rectouretral como la mas frecuente en los masculinos y la fistula perineal en el sexo femenino®.
Australia en el continente oceéanico, presenta resultados similares al nuestro, en donde sittan a la
fistula perineal como la malformacion mas frecuente, seguida de la fistula rectovestibular®, pero
dentro de la diversidad de resultados, nos encontramos paises del continente europeo como
Rumania en donde sorprendentemente reportan a la cloaca como la malformacién ano-rectal mas

frecuente®.

Por lo tanto, categéricamente no se puede determinar una malformacién ano-rectal méas frecuente

para ambos sexos, de hecho, dentro de un mismo pais, en diferentes afios puede variar?.

Dentro de la incidencia de asociaciones en pacientes con malformacion ano-rectal, diferentes
estudios reportan que puede variar desde un 20 a un 80%>", siendo la malformacion cardiaca la

segunda después de las malformaciones genitourinarias.

En nuestro estudio determinamos una asociacion de 18.8% (n=15) de cardiopatias congénitas en
pacientes con malformacién ano-rectales, dicha relacion es similar a los datos reportados a nivel
internacional, en donde reportan asociaciones del 16%°%1°,18%8, 22%°, o asociaciones de hasta un

82% como reporta Australia®®,

Dentro de las cardiopatias asociadas, el 16.2% (n=13) fueron del tipo cortocircuito izquierda-
derecha (CIA, CIV y PCA) y clasificadas como cardiopatias menores, unicamente el 1.3% (n=1)
del tipo ciandgeno o cardiopatia mayor. En el subgrupo de las cardiopatias con cortocircuito
izquierda-derecha, se presentaron un total de 10 pacientes con CIA OS, 3 pacientes con CIV,

ademas un paciente presentaba conjuntamente CIA y PCA, asi como otro CIV y PCA.

La literatura mundial no reporta una cardiopatia en particular asociada a las malformaciones ano-
rectales al contrario, estos pacientes pueden presentar de todo tipo de cardiopatias congénitas, por
ejemplo en USA en el afio 1975 se documentaron la Coartacion de Aorta y la TOF como las
cardiopatias mas comlnmente asociadas en estos pacientes*, mientras que paises como Canada y
Arabia Saudita reportan los defectos ventriculares septales como los mas frecuentes®®, otros paises
como Turquia y Honduras, presentan datos similares a los nuestros, reportando los defectos de tipo

septal atrial como los mas frecuentes®2°.
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En el subgrupo de las cardiopatias, al observar los resultados brindados en los Ecocardiogramas,
todos los pacientes que se presentaron con CIA OS (Ostium Secundum) tuvieron un defecto menor
a 8mm, ningun paciente presentd datos de HTAP al ingreso, y en el seguimiento cardiol6gico de
su malformacion, ninguno amerit6 tratamiento antifalla cardiaca, o cirugia correctiva. Unicamente
un paciente que se presentd con CIV amerito el uso de tratamiento antifalla cardiaca (furosemida)
y posteriormente la correccion quirurgica cardiaca definitiva, dicho paciente presentaba un defecto
septal ventricular del tipo perimembranoso con gradiente izquierda — derecha de 20mmHg y
asociaba a una PCA de 9mm, lo cual habla de un defecto relativamente grande, este paciente
ademas fue uno de los pocos en presentarse con alteracion al examen fisico, ya que a su ingreso

presento un soplo sistolico grado I/VI.

A la hora de englobar de manera general estos tipos de defectos y agregarles los signos
cardiovasculares con los que se presentan, obtenemos una amalgama adecuada entre presentacion
clinica y resultado ecocardiografico, que nos permite dilucidar que los pacientes no tienen un
riesgo aumentado de complicacion anestésica 0 que sus cardiopatias ameritan una correccion
quirdrgica inmediata. Estas cardiopatias en su gran mayoria pertenecen al subgrupo de cardiopatias

menores!?, inicamente un paciente se presentd con una cardiopatia mayor (TOF).

Se intent6 determinar la asociacion entre malformacidn ano-rectal especifica y una cardiopatia sin
embargo no obtuvimos un resultado estadisticamente significativo, pese a que hay literatura
internacional que reporta hasta un riesgo aumentado de 70 veces en presentar una fistula
rectovestibular y asociar una cardiopatia congénita®, ademas otros estudios demuestran que entre
mas alta sea la malformacion ano-rectal existe mayor riesgo de cardiopatia, sin embargo, nuestra
clasificacion de malformaciones ano-rectales no se baso en este tipo de clasificacion ano-rectal,
por lo que no pudimos respaldar este dato. En USA en 1975 demostraron una asociacion directa
entre malformaciones ano-rectales y la presencia de TOF?, sin embargo, dicho estudio presentd

sesgos importantes.

Ningun paciente en nuestro estudio ameritd soporte inotropico, tampoco hubo fallecimientos por
causa directa a su defecto cardiaco, lo cual era lo esperado, posterior a conocer la forma de

presentacion cardiovascular y los resultados ecocardiograficos en estos pacientes.
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Conclusiones

El 18.8% de los pacientes con malformaciones ano-rectales presenta una cardiopatia congénita
asociada, siendo el 93.3% cardiopatias congénitas menores, los pacientes en su mayoria ingresan
asintomaticos desde el punto de vista cardiovascular, ninguno amerit6 inotropicos durante su
estancia hospitalaria, y so6lo un paciente requirié tratamiento anticongestivo, el cual se present6

sintomatico a la hora de su ingreso (soplo sistolico grado I).

Por lo tanto, ante los datos presentados, es clara que ante la incidencia reportada de cardiopatia, a
todo paciente con malformacion ano-rectal se le debe realizar ecocardiograma en algiin momento,
sin embargo: ¢La realizacion del ecocardiograma es un procedimiento urgente en los pacientes
asintomaticos desde el punto de vista cardiovascular?, ¢La valoracion ecocardiografica deberia
retrasar, la cirugia correctiva definitiva ano-rectal, en pacientes asintomaticos desde el punto de

vista cardiovascular?

La ecocardiografia se evalta en cada caso basado en la clinica y oximetria, si no existen hallazgos
clinicos ni oximétricos anormales, el paciente puede ser evaluado durante su estancia hospitalaria,
si la clinica y la oximetria estan alteradas, se solicitara la evaluacion con prontitud, ya que es en
estos pacientes, donde se pueden presentar las cardiopatias ciandgenas o0 mayores, que cambiarian

el manejo tanto clinico como anestésico en estos pacientes.
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Tablas

Tabla 1 Distribucion del sexo y la edad gestacional de los pacientes recién nacidos con diagnostico
de malformacion ano-rectal ingresados en el HNN en periodo del 01 de enero del 2016 al 31 de
diciembre 2021.

Variable Cantidad %
(n=80)
Sexo
Femenino 32 40.0%
Masculino 48 60.0%
Edad Gestacional
RNT AEG 59 73.8%
RNT PEG 3 3.8%
RNT GEG 10 12.5%
RNP AEG 7 8.8%
RNP PEG 1 1.3%

Elaboracién propia

Tabla 2 Distribucion de la frecuencia cardiaca, saturacion de oxigeno, presion arterial de los
pacientes recién nacidos con diagndstico de malformacion ano-rectal ingresados en el HNN en
periodo del 01 de enero del 2016 al 31 de diciembre 2021.

Medida Frecuencia Saturacion = Presion Presion Presion
cardiaca = de oxigeno @ arterial arterial Arterial
sistélica  diastolica Media
Cantidad 74 63 63 63 64
Promedio 139.1 96.7 75.7 44.8 54.8
Desv Std 17.7 2.7 13.3 14.1 13.2
Minimo 100 91 49 22 31
P25 128.8 95.0 67.0 36.0 44.3
P50 137.0 97.0 76.0 43.0 53.0
P75 151.3 99.0 85.0 55.0 60.0
Maéaximo 173 100 109 81 86

Elaboracién propia
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Tabla 3 Tipos de malformacién ano-rectal identificada en los pacientes recién nacidos con
diagndstico de malformacion ano-rectal ingresados en el HNN en periodo del 01 de enero del 2016
al 31 de diciembre 2021.

Tipo de malformacion Cantidad %
ano-rectal (n=80)

Otro 2 2.5%
Cloaca 1 1.3%
Fistula Rectovesical 4 5.0%
Fistula Rectouretral 6 7.5%
Ano Imperforado sin 11 13.8%
fistula

Fistula Rectovestibular 13 16.3%
Fistula Perineal 43 53.8%

Elaboracion propia

Tabla 3a Distribucion por sexo de los tipos de malformaciones ano-rectal en pacientes recién
nacidos con diagnostico de malformacion ano-rectal ingresados en el HNN en periodo del 01 de
enero del 2016 al 31 de diciembre 2021.

Tipo de malformacion ano-rectal Sexo
Femenino Masculino
Ano Imperforado sin fistula 0.0% 22.9%
Fistula Perineal 62.5% 47.9%
Cloaca 0.0% 2.1%
Fistula Rectovestibular 37.5% 2.1%
Fistula Rectouretral 0.0% 12.5%
Fistula Rectovesical 0.0% 8.3%
Asa de Cubeta 0.0% 2.1%
Membrana Anal 0.0% 2.1%

Elaboracion propia

Tabla 4 Tipos de cardiopatia identificada en los pacientes recién nacidos con diagnostico de
malformacion ano-rectal ingresados en el HNN en periodo del 01 de enero del 2016 al 31 de
diciembre 2021

Cardiopatia Asociada Cantidad (n=15) %
Cardiopatia Cortocircuito 1-D 13 86.6%
Cardiopatia Ciandgena / 1 6.6%
Tetralogia de Fallot
Estenosis Pulmonar 1 6.6%

Elaboracion Propia
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Tabla 5 Tipos de cardiopatia con cortocircuito 1-D identificada en los pacientes recién nacidos
con diagnostico de malformacion ano-rectal ingresados en el HNN en periodo del 01 de enero del
2016 al 31 de diciembre 2021.

Tipo de cardiopatia
Cortocircuito 1-D

CIA
CIA + PCA
Clv
CIV + PCA

Elaboracién Propia, CIA (Comunicacion Interauricular), CIV (Comunicacion Interventricular),

9
1
1
2

Cantidad
(n=13)

PCA (Persistencia del Conducto Arterioso)

Tabla 6 Caracterizacion de los tipos de cardiopatias con cortocircuito 1-D en los pacientes recién
nacidos con diagnostico de malformacion ano-rectal ingresados en el HNN en periodo del 01 de
enero del 2016 al 31 de diciembre 2021

Paciente

Paciente 1

Paciente 2

Paciente 3

Paciente 4

Paciente 5

Paciente 6

Paciente 7

Paciente 8

Paciente 9

Tipo de Resultado

Cardiopatia Ecocardiografico

CIA

CIA

CIA

CIA

CIA

CIA +PCA

CIA

CIA

CIA

CIA 4mm

CIA 8mm tipo
FOP
CIA 0OS 3.8mm

CIA OS 3mm
CIA OS 4.3mm

CIA OS 4.5mm,
PCA Permeable

de 1.4mm

CIA OS 4mm
CIA OS 5.6mm

CIA OS pequefia

Alteracion Cardiovascular al Examen

Fisico

Ninguna

Ninguna

Ninguna
Ninguna
Ninguna

Ninguna

Ninguna
Ninguna

Ninguna



Paciente 10

Paciente 11

Paciente 12

Paciente 13*

Paciente 14

Paciente 15

CIA

Clv

CIV + PCA

CIV + PCA

Estenosis

Pulmonar

Tetralogia
de Fallot

CIA OS, septum
aneurismatico de

mm

CIV 2mm

Clv muscular

2mm

Clv
perimembranosa
+ PCA 9mm

Estenosis
Pulmonar  muy
leve

EP leve
subvalvular, DVP
normal, CIV de
9mm, mal
alineamiento

aortico de 50%

15

Ninguna

Soplo Sistélico Grado I-11/VI

Soplo Sistélico Grado 1/VI foco mitral

Soplo Sistolico grado I/VI

Ninguna

Soplo sistélico grado 11/VI

*Ameritd Tratamiento antifalla cardiaca (Furosemida), Elaboracion propia, Amerité Tratamiento antifalla cardiaca

(Furosemida), Elaboracion propia, CIV (Comunicacién Interventricular) CIA OS (Comunicacién Interauricular

Ostium Secundum), PCA (Persistencia del Conducto Arterioso) EP (Estenosis Pulmonar) DVP (Drenaje Venoso

Pulmonar).
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Tabla 7 Asociacion entre el tipo de malformacion ano-rectal y la presencia de una cardiopatia en
pacientes recién nacidos con diagndstico de malformacién ano-rectal ingresados en el HNN en
periodo del 01 de enero del 2016 al 31 de diciembre 2021.

Tipo de malformacion ano-  Cardiopatia asociada ~ Valor de

rectal No Si p
Ano Imperforado sin
fistula
Si 90.9% 9.1% 0.683
No 79.7% 20.3%
Fistula Perineal
Si 83.7% 16.3% 0.744
No 78.4% 21.6%
Cloaca
Si 100.0% 0.0% 0.999
No 81.0% 19.0%
Fistula Rectovestibular
Si 69.2% 30.8% 0.399
No 83.6% 16.4%
Fistula Rectouretral
Si 66.7% 33.3% 0.626
No 82.4% 17.6%
Fistula Rectovesical
Si 75.0% 25.0% 0.999
No 81.6% 18.4%

Elaboracion Propia
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