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0. INTRODUCCIÓN  

La malformación anorectal es un trastorno de la embriogénesis causada por el desarrollo 

anormal del septum urorectal, con una incorrecta división de la cloaca en sus componentes 

urogenital y anorrectal. Como resultado, el canal anal puede ser ciego o tener una apertura 

ectópica en el perineo, casi siempre hacia delante. Este canal puede terminar en la vulva, la 

vagina o la uretra masculina.1  

 

La forma del trastorno depende del momento embriológico en que sucede la falla: las 

anomalías altas ocurren alrededor de las cuatro semanas de gestación y las bajas, en un 

período de 10 a 12 semanas1.  

 

Las malformaciones anorrectales se encuentran entre los defectos congénitos a los que con 

mayor frecuencia se enfrenta el cirujano pediátrico. Su reconocimiento se remonta a la 

antigüedad; pero, a pesar de los avances de la medicina en sentido general, particularmente 

en la cirugía pediátrica, la comprensión anatómica de estos defectos y, por lo tanto, su 

correspondiente corrección quirúrgica, no fueron bien conocidos hasta la publicación de los 

trabajos de Alberto Peña, en las décadas de 1980 y 1990.  

 

Las malformaciones anorrectales se presentan a razón de 1:4000 o 1:5000 nacimientos y su 

frecuencia es mayor en pacientes de sexo masculino, en una proporción de 3:1. El defecto 

más común en varones es el ano imperforado con fístula recto-uretral; en cambio, en las 

hembras, es la fístula recto-vestibular1.  

 

La malformación anorrectal tiene una incidencia del 12 % entre los recién nacidos en el 

Hospital Infantil Dr. Robert Reid Cabral, de acuerdo con una tesis de posgrado realizada en 

2017 por González Cordero para evaluar la morbimortalidad por patologías del tubo 

digestivo y la pared abdominal en esa población. 

 

La investigación encontró que los tipos de malformación anorrectal más comunes son el ano 

imperforado con fístula rectoperineal (44 %), fístula rectovestibular (22 %), fístula a vías 

urinarias (22 %) y ano imperforado sin fístula (11 %)2. 
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1. OBJETIVO 

Estandarizar el manejo y los procedimientos de la malformación anorrectal, para 

mejorar la eficiencia en los servicios prestados y el pronóstico de estos pacientes. 

 

 

2.  EVIDENCIA 

Guía para el manejo integral del recién nacido grave. Guatemala. Organización 

Panamericana de la Salud/Organización Mundial de la Salud (OPS/OMS) 

Representación Guatemala 2015.  

 

 

3. USUARIOS DEL PROTOCOLO 

Médicos generales, pediatras, cirujanos pediátricos, neonatólogos, emergenciólogos y 

anestesiólogos; así como personal de enfermería. 

 

 

4. POBLACIÓN DIANA 

Todos aquellos neonatos con diagnóstico de malformación anorectal. 

 

 

5. DEFINICIÓN  

Trastorno de la embriogénesis causado por el desarrollo anormal del septum 

urorectal, con una incorrecta división de la cloaca en sus componentes urogenital y 

anorrectal1. 

 

 

6. CLASIFICACIÓN  

6.1 Anomalías asociadas  

Las anomalías asociadas ocurren en más del 50 % de los pacientes, por lo que la 

búsqueda sistemática de estos defectos es esencial para identificar comorbilidades y 

manejarlas de acuerdo al diagnóstico5, 6. 

 

 Urogenitales. 

 Asociación VACTERL: vertebrales, anorectales, cardíacas, traqueo esofágicas, 

renales, extremidades (limb, en inglés). 

 Atresia duodenal. 

 Síndrome de Down.  

 

a. Clasificación de Peña  

 Anomalía alta:  

 Agenesia anorectal con fístula (rectouretral en hombres y rectovaginal en mujeres). 
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 Agenesia anorectal sin fístula. 

 Atresia rectal.  

 Persistencia de cloaca (forma severa de anomalía alta).  

 

b. Anomalía baja:  

 Fístula anovestibular (mujeres), anocutánea (uno y otro sexos).  

 Estenosis anal. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

7. DIAGNÓSTICO 

El diagnóstico de la malformación anorrectal es eminentemente clínico. No obstante, 

puede ser descubierto antenatalmente de manera fortuita, en las revisiones del 

embarazo, al realizar el ultrasonido obstétrico de rutina. Los hallazgos sonográficos 

que sugieren el diagnóstico son los siguientes:  

 

 Dilatación intestinal. 

 Fístula intestinal al tracto urogenital (focos ecogénicos e hiperecogénicos en el lumen 

intestinal (coprolitos). 

 Masa pélvica. 

 Hidrometrocolpos. 

 Hidronefrosis. 

 Hemisacro. 

 Hemivagina. 

 Ausencia renal. 

 

1. Cuadro clínico 

El cuadro clínico de un neonato con malformación anorrectal puede ser un hallazgo 

en la exploración física inicial4: 

 

Inspección clínica 

 Ano imperforado (99 %). 

 Atresia rectal (1 %): manifestada por impermeabilidad rectoanal.  
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Se caracteriza por la detención de la sonda a 3 cm del margen anal. 

 Ano pequeño o localizado fuera del esfínter. 

 Orificio único en el periné. 

 Meconio entre labios menores, a través de la uretra peneana 

 de la línea media escrotal. 

 Casos complejos con defecto significativo infraumbilical o en la región prepúbica que 

involucran malformación de vías urinarias, genital y, en casos graves, defectos en los 

órganos intrapélvicos y en las formaciones óseas (cadera y columna lumbosacra). 

 

 

8. MEDIOS DIAGNÓSTICOS 

1. En pacientes donde no se establezca el tipo de malformación por datos clínicos, es 

conveniente realizar estudios de laboratorio y gabinete: 

2. Examen general de orina: búsqueda de células epiteliales intestinales, para confirmar 

el diagnóstico de fístula al tracto urinario en neonatos masculinos. La presencia de 

meconio en la orina sugiere una malformación alta. 

3. Ultrasonido perineal: identifica la distancia entre el saco rectal y la foseta anal, con 

una sensibilidad de aproximadamente el 90 %.   

4. Invertograma (después de 24 horas de nacido): es tomada una radiografía lateral en 

posición decúbito ventral, con las extremidades inferiores flexionadas, con presión 

sobre el abdomen. Se coloca un marcador radiopaco en la foseta anal. Este estudio 

permite establecer la distancia entre el saco rectal y el periné. 

5. Tomografía de abdomen: permite visualizar estructuras óseas y musculares. 

6. Imagen de resonancia magnética: identifica el fondo del saco intestinal y anomalías 

de la médula espinal. 

7. Cuando hay perineo plano y ausencia de vertebras sacras, el pronóstico posoperatorio 

relativo a continencia es desfavorable. 

 

 

9.  CRITERIOS DE INGRESO 

Todo recién nacido con diagnóstico de malformación anorrectal. 

 

 

10. MANEJO CLÍNICO Y QUIRÚRGICO  

Confirmado el diagnóstico, el cual debe ser establecido en un período de 24 a 48 

horas a partir del nacimiento y dependiendo del estado clínico del paciente, será 

planificado el manejo médico-quirúrgico, conforme al tipo de anomalía encontrada y 

a los hallazgos del examen perineal. La decisión involucra dos aspectos 

primordiales7: 

 Realización de una colostomía descompresiva. 

 Ejecución de una reparación primaria.  



 

14 
 

 

a. Ayuno. 

b. Hidratación por vía endovenosa a requerimiento, de acuerdo a las normas de la ucin. 

c. Sonda orogástrica abierta, en caso de MAR sin fístula. 

d. Las comorbilidades que amenazan la vida del bebé deben tener un manejo 

prioritario2. 

e. Si se sospecha de una fistula urinaria, administre antibióticos de amplio espectro, a 

pesar de que la cobertura anaerobia no es necesaria en las primeras 48 horas de vida.  

f. Si se identifica algún soplo cardíaco durante el examen físico, investigue con 

ecografía previa intervención quirúrgica2. 

 

10.2 Manejo quirúrgico 

Hay que tomar la decisión de determinar cuáles niños deben ser sometidos a una 

reparación primaria en el período neonatal y cuáles requieren de colostomía y 

reparación definitiva de forma escalonada. Los recién nacidos con malformaciones 

anorrectales pueden ser intervenidos con uno o varios de los siguientes 

procedimientos quirúrgicos, en función de la presentación clínica, los hallazgos del 

examen físico y los estudios de imágenes. 

 

10.2.1 Colostomía neonatal 

 Se realiza una colostomía en niños que no son aptos para la reparación primaria, 

debido a la complejidad de la malformación (fístula urinaria en niños, fístula 

vestibular y cloaca en niñas, ausencia de fístula en uno y otro sexo: >1 cm de la piel 

perineal) o comorbilidad asociada. 

 

 La colostomía es realizada generalmente a través de una incisión en el cuadrante 

inferior izquierdo. El colon se divide en el punto donde el colon descendente se 

encuentra con el colon sigmoide y ambos extremos se llevan a la pared abdominal. Al 

configurar la colostomía en esta ubicación, todo el colon sigmoide se mantiene en su 

lugar; por lo tanto, cuando finalmente se lleva a cabo el estiramiento, una gran 

porción del colon está disponible para que el cirujano baje hasta la piel perineal. 

 

 La fístula mucosa tiene que ser muy pequeña, estar a ras de piel y lo suficientemente 

lejos del extremo proximal para quedar fuera del dispositivo de colostomía, con el 

propósito de evitar una contaminación urinaria con las heces. 

 

 Durante esta operación, el segmento distal del colon debe ser irrigado 

exhaustivamente para retirar todo el meconio. Esto previene la sepsis urinaria 

posterior a la derivación y permite una colostografía distal efectiva. 
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10.2.2 Corrección neonatal primaria sin colostomía 

 Niños con fístulas perineales (o sin fístulas) y bolsas rectales cercanas (<1 cm) en la 

radiografía pélvica lateral de 24 horas.  

 

 La cistoscopía se realiza para descartar una malformación asociada. Esto se realiza 

antes de la operación de reparación. Se inserta un catéter de Foley después de la 

cistoscopia. 

 

 El abordaje quirúrgico preferido es el abordaje sagital posterior desarrollado por 

Peña. 

 

 El niño es colocado en decúbito prono con una almohadilla debajo de la cara y el 

pecho y un almohadón grande debajo de las caderas, para elevar el área de interés. 

 

 Se usa un estimulador muscular para mostrar la posición precisa del complejo del 

músculo rectal permitiendo la división exacta en la línea media. 

 

 La disección continúa hasta que se identifica la bolsa rectal. Luego se moviliza la 

bolsa hasta que se obtiene la longitud adecuada y el recto se separa completamente de 

su unión al tracto genitourinario. Incluso si las estructuras no se comunican, 

permanecen íntimamente asociadas hasta que se movilizan por completo. Este paso 

asegura que el cirujano no omita una fístula que se perdió en los hallazgos del análisis 

de orina. 

 

 Una vez que se ha movilizado el recto, el estimulador muscular se usa para marcar los 

límites anterior y posterior del complejo muscular. Luego, se reconstruye el cuerpo 

perineal y se fija el recto hacia abajo, en el centro del complejo muscular. La herida 

posterior es cerrada y se realiza una anoplastia. 

 

10.2.3. Corrección sagital posterior con colostomía 

 Este abordaje se usa en varones con fístula urinaria (bulbar, próstata o fístula del 

cuello de la vejiga), en niñas con cloaca o fístula vestibular y en pacientes de uno y 

otro sexo que no tienen fístula, cuando la bolsa rectal está más allá de 1 cm en la 

radiografía abdominal de 24 horas con incidencia lateral. 

 

 También se usa en niños que pueden tener malformaciones susceptibles de corrección 

neonatal primaria, pero que no pudieron ser sometidos a dicho procedimiento debido 

a extrema prematuridad u otra comorbilidad. 
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 La colostomía se realiza después de las 24 horas (o inmediatamente si se realiza uno 

de los diagnósticos anteriores según los hallazgos del examen físico o el meconio en 

la orina). 

 

 Varias semanas después de la colostomía, se realiza una colostografía distal y se 

aclara los detalles de la malformación. 

 

 El procedimiento reconstructivo varía según la malformación, pero los 

conceptos esenciales incluyen: 

 Identificar y separar el recto de otras estructuras. 

 Dividir y ligar cualquier fístula presente. 

 Reconstruir completamente la anatomía pélvica con la colocación del recto dentro de 

los límites del complejo muscular. 

 

10.2.4 Procedimientos para malformaciones específicas 

 Las fístulas vestibulares son directamente visibles, pero tienen la pared común más 

larga entre el recto y la vagina y requieren una movilización delicada para evitar 

agujeros en ambas estructuras. 

 

 El abordaje sagital posterior se usa en niños con fístulas uretrales bulbares o 

prostáticas. El recto está aislado y abierto, y la fístula se identifica a través de la 

apertura distal progresiva. Una vez que se identifica la fístula, se puede movilizar el 

recto proximal a la misma y luego se liga la fístula. La reconstrucción continúa como 

reparación primaria, según lo descrito anteriormente. 

 

 Los abordajes abdominales (abierto o laparoscópico) y sagital posterior son mejores 

en niños con fístulas de cuello de vejiga, porque la fístula se identifica mejor en el 

abdomen. 

 

 Los procedimientos de cloaca son complejos. Una cloaca corta de canal común puede 

repararse utilizando la movilización urogenital total. La herida sagital posterior se 

abre hacia la cloaca, que luego se abre más hasta que se identifica el orificio uretral y 

se cateteriza. El recto es identificado. En niñas con dos hemivaginas (50 %), el recto 

se abre en el tabique vaginal, aunque puede haber una asimetría significativa. 

Después de la identificación, el recto se separa del tracto urogenital y se moviliza por 

completo. El tracto urogenital se moviliza como una estructura solitaria hasta que el 

orificio uretral alcanza el perineo. Esto luego es reconstruido, el músculo es marcado 

para permitir la creación de una abertura vaginal adecuada y el cuerpo perineal sin 

incidir en el espacio rectal. 
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 Una reparación a largo plazo con cloaca de canales comunes a menudo requiere una 

separación formal de la vejiga y la vagina, que requiere laparotomía y cateterización 

ureteral. El reemplazo vaginal a veces es necesario si la longitud vaginal es 

insuficiente para la reconstrucción. 

 

10.2.5 Cierre de colostomía 

Una vez que la herida ha cicatrizado por completo y las dilataciones postoperatorias 

han logrado su objetivo (es decir, que el neoanus tiene el tamaño deseado), la 

colostomía se puede cerrar de forma quirúrgica tradicional. 

 

10.3 Manejo posoperatorio 

 A los 14 días, son retirados los puntos y calibrado el recto con dilatadores de Hegar.  

 Se continúa con dilataciones diarias hasta alcanzar el tamaño del dilatador ideal de 

acuerdo a la edad del paciente. Ver anexo.  

 Una vez alcanzado el tamaño ideal y que el dilatador pase con facilidad, se puede 

cerrar la colostomía y se continúa con la dilatación durante seis meses más. 

 

 

11. COMPLICACIONES   

Existe una serie de complicaciones relacionadas a la intervención por malformación 

anorectal. La más común es la infección de herida quirúrgica. Generalmente sólo 

afecta la piel y el tejido celular subcutáneo, cicatriza por segunda intención, sin 

secuelas funcionales. Se presenta complicaciones relacionadas con las estomas de 

colostomía. De manera temprana, pueden aparecer las siguientes complicaciones:  

 

Complicaciones tempranas 

 Hemorragia 

 Edema 

 Isquemia, necrosis 

 Infección periestomal 

 Perforación, fistula 

 

 Complicaciones tardías 

 Prolapso-evisceración 

 Estenosis 

 Granuloma 

 Retracción 

 Dermatitis periestomal 

 Hernia 
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Relacionadas a la cirugía correctora: 

 Refistulización a uretra  

 Divertículos uretrales  

 Prolapso de mucosa anal  

 Estenosis anal con dilatación del recto  

 Incontinencia fecal  

 Estreñimiento  

 

 

12.  CRITERIOS DE EGRESO 

 Adecuado tránsito intestinal/patrón evacuatorio  

 Herida quirúrgica sana 

 

 

13.  INFORMACIÓN PARA PADRES Y OTROS FAMILIARES 

 Información sobre terapéutica y/o procedimiento realizado: 

 La causa por la que se realiza el procedimiento o se brinda la atención. 

 

Cuidados generales 

 Limpieza diaria de la colostomía: lavado de la piel con agua tibia, jabón neutro y 

esponja natural, con movimientos circulares. Secado sin frotar, con toalla suave. 

Colocación de bolsa de colostomía. 

 Elección de la bolsa de colostomía:  

 Conector que se adapte al tamaño del estoma. 

 Elegir bolsas hipoalergénicas: protección de la piel circundante, con garantía de 

sujeción a la piel. 

 De uso y recambio sencillo.  

 Eficaz en durabilidad y hermeticidad: evitar fugas de olor y de heces. 

 

 Seguimiento mensual en consulta pediátrica. 

 Seguimiento durante 15 días y luego mensualmente, en consulta de cirugía pediátrica. 

 En un plazo de cuatro a seis semanas, a los pacientes con colostomía les será 

realizado un colostograma distal a presión con material de contraste hidrosoluble, con 

el objetivo de localizar el fondo de saco rectal y evaluar la fístula. 
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14.  INDICADORES 

Para el seguimiento a la implementación del protocolo clínico se debe recolectar 

información relacionada a los siguientes indicadores. 

 

Proceso de atención Indicador 

 

 Diagnóstico en las primeras 24 a 48 horas de 

nacido 

 

Porcentaje de recién nacidos con 

diagnóstico de malformación anorectal 

confirmado en las primeras 48 horas 

de nacidos. 

 

 

Manejo Quirúrgico 

 

Porcentaje de recién nacidos con 

diagnóstico de malformación anorectal 

corregidas de acuerdo a una de las 

técnicas según protocolo  

 

 

 

15.  IMPLEMENTACIÓN 

La institución prestadora de servicios de salud según sus condiciones particulares, el 

tipo y las características de los protocolos a implementar, define las estrategias de 

implementación que usará para establecer su respectivo plan. Esto permitirá definir 

más claramente la contribución del proceso al impacto en la gestión de la 

organización. 

El plan de implementación es el conjunto de directrices que deben seguirse para 

llevar a la práctica y diseminar adecuadamente la guía dentro de cada institución 

prestadora de servicios de salud. Así mismo el plan de implementación debe 

identificar acciones y responsables en cada etapa del proceso. 

 

Elementos sugeridos para la implementación 

1. Conformar un equipo responsable de impulsar la implementación compuesto por los 

profesionales de dicha especialidad. 

2. Disponibilidad y acceso: Consiste en garantizar la disponibilidad y acceso de los 

protocolos en todo momento y todo lugar donde se haya definido que se van a 

utilizar, como los consultorios.  

3. Sesiones formativas: Dirigida a crear espacios en que los usuarios de los protocolos 

puedan revisar sus conocimientos y actitudes acerca del tema tratado en cada uno de 

los protocolos, con respecto a los conocimientos y actitudes de sus colegas y el 

contenido de los mismos.  

4. Identifique las barreras y facilitadores de la implementación de las recomendaciones 

seleccionadas 

5. Auditoría y retroalimentación: Se basa en la verificación de resultados  
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6. Recordatorios: Consiste en disponer diferentes actividades y medios que les 

recuerden a los usuarios permanentemente que existe un proceso de protocolización 

institucional, que se deben usar los protocolos y algunos contenidos de los protocolos. 

7. Incentivos: Consiste en realizar actividades que motiven la aceptación y práctica de 

las acciones incluidas en los protocolos, disponiendo reconocimientos de diferente 

clase para los usuarios en proporción directa a los protocolos. 

8.  Realice un seguimiento a la adopción de las recomendaciones a través de los 

indicadores propuestos en el protocolo o pueden desarrollarse unos indicadores 

específicos. 
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16.  ALGORITMOS 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

             

   

 

                          

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Neonato masculino con malformación anorrectal 

 

Inspección perineal, examen de orina 

Vigilar por 24 horas 

Malformación asociada que ponen en peligro la vida 

NO 
SI 

Resolver problemas clínicos 

de acuerdo con la prioridad 

Signos clínicos presentes 

SI 
NO 

Fístula perineal 

Asa de Cubeta 

Estenosis anal 

Anorrectoplastia 

sagital mínima 

Neonato sin colostomía 

Periné plano 

Meconio en orina 

Colostomía 

En 4 a 8 semanas colostograma distal 

Anorrectoplastia sagital posterior 

 

Invertograma 

Distancia intestino-piel 

> 1cm < 1cm 

Anorrectoplastia 

Sagital mínima 

Neonato sin colostomía 

 

Neonato femenino con malformación anorrectal 

 
Malformación asociada que ponen en peligro la vida 

NO SI 
Resolver problemas clínicos 

de acuerdo a la prioridad 
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Inspección perineal, examen de orina 

Vigilar por 24 horas 

Presencia de fístula 

SI NO 

Cloaca: 

     valoración       

genitourinaria 

de urgencia 

Evaluar colostomía 

Vaginostomía 

Derivación urinaria 

mínima 

Neonato sin colostomía 

Vestibular o vaginal 

Colostomía 

En 4 a 8 semanas  

Colostograma distal 

Anorrectoplastia  

sagital posterior 

 

Invertograma 

Distancia intestino-piel 

< 1cm > 1cm 

Anorrectoplastia 

Sagital posterior 

 

 

Anorrectoplastia  

sagital posterior 

    a los 3 meses 

Perineal 

Anorrectoplastia 

Sagital mínima 

Neonato sin colostomía 

 

            Colostomía 

      En 4 a 6 semanas  

      realizar colostograma 
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