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Introduccion

El colon corto congénito es una malformacion que se ca
racteriza porque lamorfologia normal del colon esta sustituida
por un bolson dilatado, de mayor o menor longitud, €l cual se
une alavejiga urinariamediante unafistulaamplia. Ademés se
asociasiempre aunamalformacion anorrectal severa, y aun ni-
mero variable de malformaciones de otros 6rganos y sistemas,
gjenos d aparato digestivo.

Esta anomalia congénita fue descrita por primera vez por
Trusler en 1959, desde entonces se han publicado casos cli-
nicos de formaaisladay esporadica, excepto unas pocas series
que detallan mdltiples pacientes, todos ellos localizados en re-
giones del norte de la India?4.

Presentamos un caso de esta rara malformacion en unamu-
jer, diagnosticada intraltero debido a hallazgo de unadilatacion
inusual en el intestino grueso.

Ladificultad en el tratamiento de este tipo de pacientes es-
ta condicionada por €l nimero y la severidad de las malforma-
ciones que presenten.

Caso clinico

Mujer nacidaalas 36 semanas de embarazo controlado, diag-
nosticada, mediante ecografia, en la semana 24 de gestacion
de malformacion digestivay tumoracion lumbosacra, destacan-
do en dicha exploracion la presencia de una dilatacion no habi-
tua anivel del intestino grueso fetal.

Madre primipara, primigesta, no constan antecedentes de
consanguinidad. Parto por viavaginal. Apgar 9-10. Peso d na-
cimiento: 3.300 g. Tala: 50 cm.

En la exploracion neonatal destacaba una distension abdo-
minal generalizada, blanda, sin existir signos de compromiso in-
testinal. Lainspeccion perineal demostré unamalformacion ano-
rrectal enlacual habiaun nico orificio perined por € que flui-
an, tanto meconio, como orina, existiatambién hipoplasiadelos
labios mayores. La paciente presentaba también unatumoracion
anivel sacro, blanda, de bordes mal definidos, con la piel su-
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Sindrome de colon corto congénito

Figura 1. Radiografiasimple de abdomen en laque se observan unas asas
muy dilatadas en hemiabdomen inferior correspondientes aintestino grueso.
El hueso sacro presenta una hipoplasia grave.

prayacente bien conservada. No se apreciaban otras malforma-
ciones externas.

Después de colocar una sonda nasogastrica para descom-
presion intestinal y administrar fluidosintravenosos, se redliza-
ron diferentes estudios de imagen. En laradiologia simple, se
observaban asas correspondientes aintestino grueso dilatadas
en hemiabdomen inferior, y alteraciones esquel éticas consis-
tentes en hipoplasiade sacro (Fig. 1).

En laecografia abdominal se encontré unagran cavidad en
la zona vesical con contenido liquido ecogénico en su interior.
Las ecografias cerebral y cardiacas fueron normales.

Seredlizé un estudio radiol 6gico con contraste, introduciendo
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Figura 2. Estudio radiol 6gico de contraste. Se ve unagran cavidad, formada
por lavejigay € intestino grueso, con unaformamal definida que ocupa
gran parte del abdomen.

una sonda por € orificio perineal, que dibujaba una gran cavi-
dad, formada por lavejigay el intestino grueso, que adoptaba
una forma abigarrada ocupando més de la mitad del abdomen
(Fig. 2).

A las 48 horas de vida |la paciente es intervenida quirdrgi-
camente, encontrandose un estdmago, duodeno y angulo de Treitz
de morfologiay posicion normales. El intestino delgado erade
longitud normal, no presentaba dilataciones, pero teniafaltade
fijacion mesentérica. El ileon acababa en un ciego duplicado con
dobles apéndices, € colon media5 cmy terminaba en unabol-
sa dilatada que se comunicaba con la vejiga mediante una am-
pliafistula. Lairrigacion vascular de todo el paquete intestinal
provenia de una Unica arteria que se correspondia con la arte-
ria mesentérica superior. Los genitales internos consistian en
unas cintillas ovéricas que se continuaban con unas trompas am-
putadas y separadas del cuerpo del (tero, siendo éste, atrofico.

Serealiz6, de urgencia, unaileostomia de doble cafién a
nivel del ileon terminal, que sirvi6 para descomprimir el intes-
tino y desfuncionalizar lafistulacolovesical. Los hallazgos qui-
rargicos fueron compatibles con el diagndstico de colon corto
congeénito asociado a malformacion anorrectal detipo 2.

Laevolucién postoperatoria fue térpida por diferentes alte-
raciones metabdlicas, debidas a retencion de orinaen el intes-
tino distal, que no obstante se pudieron solucionar con trata-
miento médico. Se consiguio € inicio de laalimentacién oral,
sin complicaciones, alos 37 dias de vida, precisndose alimen-
tacion parenteral hasta los dos meses de vida. Posteriormente,
se realiz6 una resonancia magnética nuclear en donde se evi-
denci6 que latumoracion perineal estaba anclada ala médula
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Figura 3. Tipos anatémicos de colon corto congénito asociado a atresia
anorrectal.

espinal anivel lumbar y que lamusculaturadel suelo delapel-
vis eramuy deficiente. También se confirmd |a severa hipopla-
siadel hueso sacro.

A los cinco meses de vida se realiz6 la separacion comple-
taentrelavejigay el colon, tubulizando este Ultimo, dejandose
una colostomia de descarga. A los 10 meses de edad se intervi-
no el lipoma sacro.

En el momento actual y debido ala mala musculatura en-
contrada a nivel de los misculos elevadores del ano, no se ha
planteado larealizacion de descenso abdominoperinea paratra-
tar su malformacion anorrectal.

Discusion

La agenesia anorrectal asociada a colon corto congénito es
una anomalia que consiste en una atresia anal altay la sustitu-
cion del intestino grueso, en unalongitud variable, por un bol-
son dilatado que se comunica mediante unafistulaampliaala
vejigao alavagina®.

Laincidencia de esta malformacién es absolutamente ex-
cepciona en occidente, encontrando escasas referencias de ca
sos aislados desde la descripcién inical de Trusler$8), Sin em-
bargo, en regiones del norte de la India es bastante comdn, Ile-
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gando arepresentar entre el 4% y 26% de todas las malforma
ciones anorrectales®, no se conoce la causa de estainciden-
cia, pero seinvocan factores raciales, dietéticos o ambientales,
tampoco se encuentra evidencia de herencia familiar.

Existen cuatro tipos anatémicos, bien definidos, de estamal-
formacion (Fig. 3). El tipo 1, se define por ausencia de colon,
acabando €l ileon terminal directamente en el bolsén. Todo el
intestino estairrigado por laarteria mesentérica superior y esla
forma mas frecuente, encontréndose en el 53% de los casos. En
el tipo 2, el ileon terminal se abre en un segmento corto de cie-
go que acaba en el bolson coldnico, representa el 28% de las
malformaciones. El tipo 3, tiene un segmento de colon normal,
de8al10cm, entreel bolsdny €l ileon, se encuentraen & 14%
de los pacientes afectados. El tipo 4, presenta un colon casi nor-
mal, en donde solamente €l rectoy €l sigma participan en € bol-
son, con el 5%, eslaformamasrara.

Hay multiples malformaciones asociadas en la mayoria de
los casos, las mas frecuentes son gastrointestinales, sobre todo
duplicacionesy malrotacion. El sistemaurinarioy el aparato ge-
nital se ven afectados en diferente forma (reflujo vesicouretera,
agenesia renal, mal descenso testicular, hipospadias, Utero bi-
corne, vagina septada). También son importantes para el pro-
ndstico de estos pacientes las |esiones esquel éticas, como age-
nesiasacra parcia o total, hemivértebras o vértebras maltiples,
y las cardiacas, en forma de cardiopatias ciandgenas y defec-
tos del septo ventricular®01112),

El sindrome de colon corto tiene una mortalidad del 27%,
condicionado por las maformaciones asociadas y la gravedad
delaatresiaanorrectal.

La explicacion embriol 6gica de esta severa malformacion
solo se encuentrasi se mezclan diferentes factores; unos de ti-
po vascular, otros de alteracion delarotacion y delaformacion
del intestino, y otros de alteracion de la placa cloacal, pero no
se sabe exactamente cua es €l nexo de unién entre ellos®. La
cloacasedivide, entrela4®y la 6% semanas de gestacion, en se-
no urogenital y recto, esta separacion se produce por el creci-
miento, en sentido caudal, del tabique urorrectal; cuando exis-
te un fallo de septacién se producen las malformaciones ano-
rrectales, con fistulas rectourinarias o rectocloacales. Se ha su-
gerido que una alteracion vascular, que provocalainvolucion
del tabique urorrectal, es la causa de estas alteraciones®. Un
compromiso vascular precoz en el desarrollo del intestino pos-
terior provocaria el sindrome de colon corto congénito; los di-
ferentes tipos de malformacidn se explican por lamayor 0 me-
nor extension del fallo vascular. Es destacable, como hallazgo
anatémico caracteristico, la ausencia de la arteria mesentérica
inferior en lamayoria de los casos, estando irrigado todo €l
intestino por una solarama arterial correspondiente ala arte-
ria mesentérica superior@49,

El diagndstico neonatal se puede sospechar por ladistension
abdominal asociadaafecaluria, laexploracion perineal y los ha-
llazgos radiol bgicos, sobre todo la presencia de un nivel hidro-
aéreo que ocupa el 50% del abdomen®. El 80% de |os casos se
produce en varoneso1),
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Lavariedad de técnicas quirdrgicas realizadas en estos pa-
cientes, da idea de la ausencia de estandarizacion en e trata-
miento de estos casos. El tratamiento quirdrgico inicialmente
consiste en separar lavejigadel intestino, esta separacion se de-
be hacer dejando una vejiga de capacidad suficiente. En estafa
se se tubuliza el intestino dejandolo preparado para el descen-
s0 perineal®. Laredizacion de unaileostomiaaidadano sejus
tifica, y en nuestro caso estuvo condicionada por las circuns-
tancias de laintervencion (urgencia) y lainexperiencia en este
tipo de patologia, siendo esala causa, sin duda, de diferentes
problemas metabolicos en € postoperatorio.

Parala decision de realizar un tratamiento definitivo debe-
mos valorar €l estado del colon, €l cual esta acortado e hiper-
trofiado y, aunque histol égicamente tiene una estructura mus-
cular y neuroldgica conservadas, su precaria vascularizacion
condiciona el tipo de actuacion arealizar®.

En el momento actual |os casos con anatomia pélvica ade-
cuada, lacirugiadefinitivaserealizaentrelos4 y 18 meses me-
diante anorrectoplastia sagital posterior@48), Lavariedad de mal-
formaciones severas, cloaca, hipoplasia sacray alteracion del
anclaje medular que presenta nuestra paciente, han provocado
una atrofia perineal que condiciona nuestra decision de reali-
zar el descenso abdominoperineal en e momento recomendado
por lamayoria de autores.
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