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RESUMEN
Antecedentes

La duplicacién rectal (DR) es una malformacion congénita gastrointestinal de
etiologia muitiple, que se diagnostica en cuaiquier etapa de la vida, siendo la mas
frecuente en la edad pediatrica y que requiere de manejo quirdrgico.

Es una entidad rara, ya aue se presenta en el 5 % de todas las duplicaciones
entéricas. Su sintomatolo es variable y generalmente se presenta como
obstruccion, infeccion y/o sangrado transrectal; hasta el momento no existe suficiente
evidencia para establecer el diagnostico y tratamiento mas eficaz, mas seguro y
menos costoso.

Objetivos

o Analizar, establecer y clasificar el nivel de evidencia de la literatura en pacientes
con diagnostico de duplicacién rectal.

e Conocer el curso clinico de la enfermedad, métodos diagnésticos vy
tratamientos mas eficaces y seguros basados en la evidencia cientifica.

¢ lIdentificar las complicaciones y sobrevida de los pacientes con diagnéstico de
duplicacién rectal.

Estrategia de busqueda para la identificacion de los estudios

La estrategia de busqueda incluyd blsquedas electronicas en los diferentes
gestores de bases de datos y buscadores de guias de practica clinica EMBASE,
Pubmed, SumSearch, TripDatabase, Fisterra y InfoDoctor Rafa Bravo; asi como
organismos compiladores o clearinghouses: CMA infobase, Duodecim. EBM
Guidelines, E-guidelines, Health Services TA Texts, Leitinen Geman Guidelines,
NuLH, NGC, NICE, Primary Care Clinical Prectice guidelines, ProDIGY y Guia de
Salud. También se realizo blisqueda en organismos colaboradores, centros
metodolégicos y por Gltimo se realizo una busqueda manual.

La busqueda se realizo a través de términos MeSH Rectal Disease and

Duplication, disease, treatment, diagnosis, prognosis and survival, con los siguientes
limites:
Humanos, hombres, mujeres, menores de 70 afos de edad, Guias de Practica
Clinica, Estudios de revision, Meta analisis, Ensayos Clinicos, Cohorte, Casos y
controles, Serie de casos y reporte de caso. No se aplico ninguna restricciéon al
idioma, pais y tiempo de publicacion desde hace 46 afios.






El Gammagrama con Tecnecio 99 no ha demostrado una utilidad adecuada.

El tratamiento es la reseccion quirargica completa en lesiones quisticas, lesiones
tubulares y con mucosa ectdpica; ante la imposibilidad para retirar toda la lesién se
realiza reseccién parcial y drenaje; en los casos en que la reseccion no se puede
llevar a cabo y existe la presencia de mucosa ectopica se debe realizar comunicacién
distal.

La reseccién quirargica previene complicaciones a futuro como son fistulas
recurrentes o malignizacion.

El tipo de abordaje puede ser: abdominal, laparoscopico, transcoccigeo, transanal y
sagital posterior siendo este ultimo el recomendado ya que conserva la funcion
anorectal.

El prongstico de los pacientes es bueno tanto para la vida como para la funcion; sin
embargo en lesiones que esta comprometido el esfinter anal el pronéstico es incierto.

Conclusiones:

Es una enfermedad rara, con una tasa de incidencia baja a nivel mundial, sin
embargo modifica la calidad de vida del paciente.

El tipo de duplicacion rectal mas frecuente es el quistico retrorectal no comunicante.
La presentacion clinica mas frecuente es el estrefiimiento y masa rectal palpable.

Hasta el momento no existe una prueba diagnostica 100% efectiva como es el
estudio histopatolégico, por lo que requiere de varios métodos para su deteccion:
Ultrasonido, Laparoscopia, TAC, IRM, Fistulograma, Colon por Enema, Gamagrama
Tc99.

Las anomalias asociadas mas frecuentes son genitourinarias.

Los diagnosticos diferenciales son multiples: Teratoma sacrococcigeo,
Leiomiosarcoma, Cordomas, Quistes entéricos, Neuroblastoma quistico, Quiste o
tumor de glandula anal, Meningocele anterior sacro.

El tratamiento es individualizado a cada paciente y se ha realizado a conveniencia
por cada centro hospitalario.

Sin embargo no existe suficiente evidencia cientifica para poder determinar la
prueba diagnéstica y el abordaje quirargico mas efectivo; debido a que no hay estudios
con disefio de Ensayo Clinico Aleatorizado o estudios de Cohorte; por lo cual es
importante basado en esta informacion iniciar una linea de investigacion con adecuada
calidad metodologica para obtener de esta manera suficiente evidencia y asi proponer
nuevos programas estandarizados en la atencion de estos pacientes.









EMBRIOLOGIA

Las duplicaciones del tracto digestivo son malformaciones congénitas, existen
teorias que explican el defecto en el desarrollo del embridn dando como resultado la
aparicién de dichas alteraciones en diferentes partes del tubo digestivo:

Gemelos parciales:

Ciertas duplicaciones parecen estar relacionadas con gemelos parciales, en
especial las de tipo tubular del ileon terminal y el colon. El espectro de deformidades
es extenso, desde la duplicacion completa del tronco inferior y extremidades (dipago)
hasta la duplicacién de las estructuras del intestino posteroinferior. El proceso puede
resultar en estructuras paralelas, con funcion normal, con pocas 6 ninguna
malformacion externa. Sin embargo, en la mayoria de los casos reportados las
anormalidades acompanantes si causan sintomas. Cuando las duplicaciones ocurren
en el colon generalmente son tipo quisticas y el cabo distal del colon duplicado puede
terminar en el perine en forma de fistula perineal 6 en fondo de saco ciego (ano
imperforado). Un extremo proximal comunicado permite que el contenido intestinal se
introduzca al segmento obstruido y esto ocasiona dilatacion del colon duplicado. La
localizacion antimesentérica de las duplicaciones del intestino posterior contrasta con
la localizacion mesentérica de esas mismas malformaciones; estas pueden ser
residuos del canal neuroentérico; se han reportado triplicaciones de colon, lo cual
suscita mas incertidumbre respecto a la embriogenia de estas anormalidades®.

Residuos del canal neuroenterico, (sindrome de la notocorda hendida):

Hay varias teorias que explican el origen de otras duplicaciones del aparato
digestivo; la mas satisfactoria de ellas relaciona con el canal neuroentérico (fig.1):
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Figura 1. Desarrollo del conducto neuroenterico, A. e n, endodenno y ectodermo, B.

Crecimiento hacia adentro 0 mesodermo, C. fusién der enaodermo y ectodermo. D-D’. Conducto neuroenterico y notocorda. E-E
Persistencia parcial del conducto neuroenterico con notocorda hendida, F. desarrollo normal. (Tomado de Ashcraft Cirugia
Pediatrica 3ra. Ed. 2001; capitulo 40, pagina 557).



Inicialmente, el embrién tiene dos capas: endodermo y ectodermo. El mesodermo
se forma entre las dos; por un tiempo breve, las dos capas permanecen en contacto.
Un orificio temporal, el canal neuroentérico, conecta el ectodermo neural con el
endodermo gastrointestinal. La notocorda se forma en el mesodermo, justo caudal al
canal n%uroentérico. El sindrome de la notocorda hendida se ha aplicado a estos
defectos”.

Los posibles defectos relacionados con la falta de regresién del canal neuroentérico
son: fistula entérica dorsal completa, cordén fibroso, quiste entérico intraespinal, seno

entérico dorsal, quiste neuroentérico y duplicaciones entéricas (fig. 2). La localizacion
anatémica dorsal de la mayoria de las duplicaciones apoya esta teorfa®.
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Figura 2. Defectos que resultan de la persistencia de las porciones del canal neuroentérico. A, canal neuroentérico
completamente permeable que forma fistula entérica dorsal. B, comén fibros~ ~~n espina bifida y diastematomielia. C, fistula de
la linea media dorsal revestida por mucosa gastrointestinal. D, qu antéric  raespinal. E, duplicacion comunicante tubular. F,
duplicacién quistica. (Tomado de Ashcraft Cirugia Pediatrica, 3ra. =a. 2001; capnulo 40, pagina 557).

Diverticulos embrionarios:

Los diverticulos en el intestino embrionario crecen y se duplican; no obstante se
han observado en numerosos sitios sobre la circunferencia de la pared intestinal, sin
embargo esta teoria no explica la variacién de las caracteristicas del revestimiento
Mmucoso.



Defectos de la recanalizacién:

Se pensaba que la recanalizacion incompleta de la luz intestinal después de la
etapa sdlida del desarrollo embriolégico originaba duplicaciones. Estas
malformaciones no estarian limitadas solo al lado mesentérico del intestino ni tendrian
mucosa ectopica. También se opone a esta teoria el hallazgo de que la etapa soélida
del desarrollo no incluye casi nuca otras areas ademas del duodeno en el embrion
humano.

Ofras teorias:

Durante el desarrolio fetal, diferentes factores induce estrés al embrién: trauma,
hipoxia e insuficiencia vascular que pueden inducir duplicaciones asi como también
atresias intestinales.

CLASIFICACION

Las duplicaciones rectales se clasifican en: tubulares o quisticas; intramurales
(comparten la misma pared y riego sanguineo), 6 extramurales (poco frecuentes),
comunicadas con el tubo digestivo duplicado 6 no comunicadas, prerectales ¢
retrorectales!

DIAGNOSTICO

Los sintomas de las duplicaciones intestinales dependen del tipo: tubulares ¢
quisticas, de la localizacién; efecto de masa (obstruccion); de la presencia de mucosa
ectdpica y de complicaciones: volvulos, oclusién intestinal, ulceraciones, sangrado 6
malignizacién. El sangrado de tubo digestivo generalmente se debe a la ulceracion de
la duplicacién por la presencia de mucosa gastrica ectéplca . Masas pélvicas pueden
obstruir la via urinaria y ocasionar hidronefrosis'®. Se han reportado casos de
prolapsos rectales hasta en un 5% de los casos como signo cardinal de una
duplicacion rectal™. Las duplicaciones tubulares del recto pueden presentar un cuadro
de oclusiéon intestinal por compresion; también se asocian a malformaciones
anorectales ¥ presentarse como una fistula rectoperineal o en las nifias una fistula
rectovaginal®. Las duplicaciones tubulares se pueden presentar anteriores al recto,
asociadas a fistulas al aparato urogenital 6 posterior al recto y presentarse como
fistulas perineales; las duplicaciones quisticas mas frecuentes son las retrorectales no
comunicantes que presentan un cuadro clinico de: masa retrorectal palpable, prolapso
rectal 6 datos de oclusion'®. Se han reportado casos de sepsis neonatal con foco a
nivel perineal secundaria a la presencia de abscesos perineales recurrentes'’

La mucosa de la duplicacion generalmente se asocia a la mucosa del drgano
duplicado; sin embargo, se han reportado casos con mucosa ectdpica gastrica,
pancreatica, urotelio, epitelio respiratorio en la duplicacién. La presentacion clinica es



variable y depende del sitio afectado, tamarfio, compresién a estructuras vecinas,
comunicacién y presencia de mucosa ectéopica.

El diagndstico se realiza en los 2 primeros afios de vida (80%); a edades mas
tempranas se pueden presentar cuados clinicos asociados de: volvulos,
invaginaciones y su diagnéstico es transoperatorio. Se han reportado casos de
duplicaciones en edad adulta con sintomas: estrefiimiento, fistulas perineales
recidivantes y degeneracion maligna (adenocarcinomas). Los pacientes pueden estar
asintomaticos y la duplicacién diagnosticarse como un hallazgo, sin embargo, la
presentacion clinica es muy variable y puede incluir hemorragia de tubo digestivo bajo
(rectorragia anemizante), masa abdominal pélvica, oclusién intestinal baja,
hidronefrosis, fistulas perineales y prolapso rectal entre otras'®.

Los quistes entéricos presacros causan estrefiimiento y prolapso rectal. La
escoriacion perineal persistente puede indicar la presencia de una via fistulosa
revestida de mucosa gastrica que drena hacia« 2axterior. El drenaje purulento del ano
o una fistula perineal originada de una duplicacion rectal infectada puede confundirse
con un absceso perirectal o una fistula anal. El diagnéstico de duplicacién se
determina después de multiples recurrencias'®.

El cuadro clinico de la duplicacion rectal depende de:

Tamaiio.

Edad: a menor edad mayor complicaciones.

Si produce efecto de masa (estrefiimiento u oclusién intestinal).

Si contiene mucosa gastrica ectdpica (sangrado de tubo digestivo).

Forma de duplicacién (quistica o tubular).

Si existe alguna complicacion como ulceracidon sangrado, abscesos
perineales recidivantes 6 degeneraciéon maligna.

Los estudios de gabinete utilizados para obtener el diagnéstico son:

Radiografia de abdomen.

Colon por enema.

Ultrasonido fetal.

Ultrasonido abdominal y pélvico.

Tomografia simple y contrastada de abdomen y pelvis.
Resonancia magnética nuclear.

Gamagrama con Tecnecio 99 en busqueda de mucosa gastrica ectdpica.
Rectosigmoidoscopia.

Biopsia.

Laparoscopia.

Laparotomia.

Actualmente con el mejor control prenatal se realiza el diagnéstico oportuno
mediante Ultrasonido prenatal, cuando la malformacién es tipo quistica se debe



realizar un diagnéstico oportuno, lo cual permite implementar tratamientos preventivos
de complicaciones como son: vélvulos, invaginacién y sangrado del tubo digestivo®.

Los estudios de gabinete mas frecuentemente solicitados por su baja invasividad

son:

Radiografia de abdomen (ante datos de oclusién).

Ultrasonido (identifica lesiones solidas o quisticas, define tamafio, posicion e
irrigacién).

Tomografia (definen la anatomia quirGrgica pélvica y rectal); sin embargo,
tienen mayor costo y requieren de sedacion y exposicién importante a la
radiacién.

Resonancia Magnética Nuclear: es un estudio no invasivo, buena resolucién
para tejidos blandos y regién lumbosacra. Sin embargo requiere de sedacion y
no en todos los centros se cuenta con el.

Endoscopia (define la presencia de fistulas; permite obtencion de biopsia).
Gamagrama (identifica origen de sangrado de tubo digestivo, diverticulo de
Meckel y mucosa ectopica).

El diagnéstico de duplicacion rectal es dificil ya que se debe tener la sospecha
clinica, y los estudios de gabinete son importantes sin embargo el diagndstico
definitivo se realiza mediante el estudio histopatologico?'.

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Las duplicaciones rectales representan el 3 al 5 % de todas las duplicaciones del
tubo digestivo por la variedad de presentacion clinica se debe realizar diagnésticos
diferenciales con otras patologias presacras como son®%:

Teratomas sacrococigeos.
Neuroblastoma.
Cordomas.

Meningocele anterior.
Leiomiosarcomas.
Hidrocolpos.
Hidrometrocolpos.

Quistes dermoides.

Quiste entérico.

Abscesos piégenos.
Agangliosis congénita.
Enfermedad de Crohn.
l.eiomiosarcomas.
Diverticulo de uretra.
Quistes de ovario

Fistula in ano.
Malformaciones vasculares linfaticas %,
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El teratoma sacrococcigeo quistico se puede confundir con la duplicacién rectal y
es muy importante realizar un diagnéstico prequirirgico adecuado ya que el abordaje
quirdrgico es diferente y la reseccién incompleta del teratoma incrementa el riesgo de
recurrencia, los pacientes con duplicacion rectal con mucosa gastrica ectépica con
ulceracion 6 fistulas perineales recidivantes requieren hacer el diagnostico diferencial
con enfermedad de Crohn?*.

Las malformaciones vasculares linfaticas macroquisticas también deben
diferenciarse de las duplicaciones rectales del tipo quistico ya que la reseccion
incompleta evoluciona a recidivas frecuentes.

MALFORMACIONES ASOCIADAS

Las duplicaciones rectales pueden asociarse con alteraciones vertebrales (30%)
como espina bifida, ausencia de vértebras 6 hemivertebras; malformaciones
genitourinarias (60%): rifién anico, duplicacion uretral, duplicacion vesical, utero
bicorne, duplicacién de pene, malformaciones anorectales. Se han reportado casos de
duplicaciones caudales y las malformaciones cardiacas son raras. No se han
reportado asociaciones con cromosomopatias?®.

HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS

Las duplicaciones del tubo digestivo deben estar recubiertas de un epitelio intestinal
el cual por lo regular es el mismo epitelio del 6rgano duplicado adyacente; sin
embargo pueden presentar mucosa ectopica (gastrica, pancreatica, duodenal,
urotelio, epitelio respiratorio, etc.). Las duplicaciones también deben estar cubiertas de
capas de musculo liso, lo que las diferencia de quistes entéricos en donde no hay capa
muscular. Frecuentemente las duplicaciones se presentan en el borde mesentérico lo
que hace la diferencia de los remantes onfalomesentéricos que se presentan en el
borde antimesentérico. Sin embargo, en las duplicaciones rectales se han reportado
en ambos lados. Otra caracteristica histopatolégica es que la duplicacion esta en
intimo contacto con el 6rgano duplicado?.

Existen casos aislados de duplicaciones rectales en pacientes aduitos con
evolucion a la malignizacién tipo adenocarcinoma >

TRATAMIENTO

El tratamiento de la enfermedad es muy variable y va encaminado al tipo de
duplicacién, su presentacién en el borde mesentérico 6 antimesentérico; si esta

comunicada o no al aparato digestivo, presencia de mucosa ectdpica y si presenta
complicaciones al momento del diagnéstico.
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En las duplicaciones rectales quisticas se puede realizar reseccién completa de la
malformacién, esto implica una reseccién simple cuando no hay compromiso vascular
y no comparten pared muscular o una reseccion de la duplicacién con exéresis del
intestino duplicado adyacente cuando esta comprometida la vasculatura o presenta
I cosa ectopica. El abordaje quirdrgico puede ser: transcoccigeo, transanal o sagital
posterior, siendo este ultimo el abordaje de eleccion en duplicaciones rectales con
preservacién de la funcion anal. Las duplicaciones que se encuentran en el borde
mesentérico se deben tratar mediante reseccién junto con la porcion de tubo digestivo
normal para evitar las recidivas y su posterior evolucion a la mallgmdad

Otro abordaje para la reseccion de las duplicaciones rectales es por via abdominal;
se han reportado casos de reseccion por via laparoscopica sobre todo en lesiones
quisticas mayores de 4 mm. Las duplicaciones quisticas largas y las duplicaciones
tubulares pueden 0 no estar comunicadas con el intestino adyacente en su porcion
proximal o distal y compartir la misma pared (intramurales) por lo que se puede
realizar comunicacion proximal y distal siempre y cuando no exista mucosa ectépica®.

Otra modalidad de tratamiento es la reseccion simple en duplicaciones rectales
quisticas pequefnas que no comprometen la vasculatura del intestino. Se ha reportado
la marsupializacion en duplicaciones quisticas mas mucosectomia en duplicaciones
grandes que comparten pared muscular con la finalidad de evitar la degeneracion
maligna a adenocarcinoma; con esta modalidad se pueden presentar recidivas o
formacién de fistulas.

El tratamiento esta individualizado para cada tipo de duplicacion y a las diferentes
modalidades de tratamiento a en los diferentes centros; asi como a la experiencia de
cada autor.

COMPLICACIONES

Las duplicaciones pueden presentar complicaciones tempranas como voélvulo e
invaginacion intestinal, las cuales son urgencias quirdrgicas, o tardias como
ulceracién, sangrado transrectal, fistulizacién, fistula perineal reC|d|vante absceso
perineal, oclusién intestinal baja, hidronefrosis y degeneracion maligna *°

PRONOSTICO

El manejo de la duplicacién rectal debe ser individualizado ya que puede

evolucionar a degeneracién maligna. Sin embargo, el pronéstlco es bueno para la
viday funcion de la continencia anal en la mayoria de los casos'®

12



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La duplicacién rectal es un problema con una frecuencia reportada del 0.1%, sin
embargo a nivel mundial esta patologia esta subdiagnosticada, debido a la dificultad
para interpretar los signos y sintomas.

Las duplicaciones entéricas se presentan con una tasa de incidencia de 1 en 5000
nacidos vivos a nivel mundi. y solo el 8% de estas son duplicaciones rectales; siendo
asi una patologia frecuente; en México se desconoce la incidencia debido a la falta de
reportes epidemiolédgicos.

Hasta este momento no se tiene una clara evidencia de los métodos diagnosticos y
terapéuticos menos invasivos, mas efectivos y menos costosos para detectar a estos
pacientes de manera temprana, lo cual ayudaria a evitar complicaciones (sangrado y
fistulas), disminucion en los costos de atenciéon hospitalaria y mejorar su calidad de
vida.

Debido a lo anterior es necesario hacer una revision de la literatura para conocer
basado en evidencia cientifica cuales son los métodos diagnosticos existentes mas
atiles, seguros y menos costosos para detectar esta patologia, y que medidas
terapéuticas se emplean para asi analizar cual es el tratamiento mas eficaz, con
menor frecuencia de complicaciones reduccion de costos de atencién hospitalaria en
pacientes con dicha patologia.

PREGUNTAS DE INVESTIGACION:

1. ¢Cual es la prevalencia de la duplicacion rectal a nivel internacional?

2. ¢Cual es el area anatémica que se afecta con mayor frecuencia en los
pacientes con diagnéstico de duplicacidn rectal?

3. ¢Cual es la edad mas frecuente de diagnéstico de duplicacion rectal?

4. 4 El sexo femenino es un factor de riesgo para presentar duplicacion rectal?

5. ¢Cuales son los signos mas frecuentes en los pacientes con diagnoéstico de
duplicacion rectal?

6. ¢Cuales son los sintomas mas frecuentes en los pacientes con diagnéstico de
duplicacién rectal?

7. ¢Cual es la técnica diagnéstica mas Gtil para establecer el diagnéstico de
duplicacién rectal?

8. ¢Cuales son los diagnésticos diferenciales de la duplicacion rectal?

9. ¢Cuales son las anomalias asociadas a la duplicacién rectal?

10. (Cual es el tratamiento mas eficaz para el manejo de los pacientes con
diagnoéstico de duplicacion rectal?

11. ¢Cuales son las complicaciones dei tratamiento mas frecuentes de los
pacientes con duplicacion rectal?

12. ¢Cual es el prondstico de los pacientes con diagnéstico de duplicacion rectal?

13






Debido a lo anterior es necesario hacer una revision sistematica de la literatura
para generar el conocimiento necesario y posteriormente dar origen a lineas de
investigacion donde se estudien nuevas técnicas terapéuticas con menor riesgo al
paciente.

METODOLOGIA

CRITERIOS DE INCLUSION DE ESTUDIOS:

Tipos de estudios

Caso clinico, serie de casos, transversales, casos y controles, cohorte, y se hara
énfasis en los ensayos clinicos (aleatorizados).

Tipos de participantes

Pacientes humanos de cualquier sexo, con edad < a 70 afios, con diagnostico de
duplicacion rectal.

CRITERIOS DE EXCLUSION DE ESTUDIOS:

Se excluyeron de la revisién aquellos estudios en los cuales se descartd la
patologia de interés posterior a la intervencion quirurgica.

INFORMACION ANALIZADA

Prevalencia de la duplicacion rectal.

Edad y sexo de presentacion de los pacientes con diagnéstico de dicha
patologia

Signos y sintomas asociados a la duplicacién rectal

Estudios diagndsticos utilizados para la deteccion de duplicacion rectal
{Estudios de imagen).

Tratamientos utilizados para la resolucién de la duplicacion rectal.

Patologias asociadas con el diagnéstico de duplicacion rectal.

Complicaciones posteriores al tratamiento de la duplicacién rectal.

Pronéstico de los pacientes con dicha patologia.
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Tipos de medidas de resultado: resultados en las diferentes técnicas

C) Por su anatomia
Intramurales
Extramurales

D) Por su relacion
Conectada al recto
No conectada al recto

Anomalias asociadas
>omplicaciones

Pronéstico

Tipos de duplicacién IClinica Tipos de tratamientos
quirldrgicos
A) Por su forma t£dad.
uistica Técnicas:
lubular Signos Reseccion simple
Reseccion con intestino
B) Por su localizacién Sintomas duplicado
Anterior Conexion
osterior Métodos diagnésticos | Marsupializacion

Mucosectomia

Abordaje:
“.aparoscépico
Abdominal
Abdominoperineal
Transcoccigeo
Transanal

| Sagital posterior
E) Por su revestimiento
>on mucosa ectépica
_3in mucosa ectépica

ESTRATEGIA DE BUSQUEDA PARA LA IDENTIFICACION DE LOS ESTUDIOS

La estrategia de busqueda incluyo blsquedas electrénicas en los diferentes
gestores de bases de datos y buscadores de guias de practica clinica: EMBASE,
Pubmed, SumSearch, TripDatabase, Fisterra y InfoDoctor Rafa Bravo; asi como
organismos compiladores o clearinghouses: CMA infobase, Duodecim. EBM
Guidelines, E-guidelines, Health Services TA Texts, Leitinen German Guidelines,
NuLH, NGC, NICE, Primary Care Clinical Prectice guidelines, ProDIGY y Guia de
Salud.

También se realizo blisqueda electrénica en organismos colaboradores como:
AHRQ, Alberta Medical Association Guidelines, American Heart Association, ANAES,
ASCOFAME, Canadian Task Force On Preventive Healt Care, Cancer Care Ontario,
CDC Center for Disease Control y Guidelines Advisory Commitee Ontario, ICSI,
NHMRC, NZGG, RCP Guidelines, Asociation Esp de gastroenterologia, AATRM,
Sociedad Esp. de Cardiologia y Osatzen.

Por ultimo se realizo busqueda en centros metodolégicos como: AGREE, ETESA,

GIN; GRADE, AETSA, Osteba, REDeguias, SEFAP. Asi también se realizaron
blsquedas manuales sobre el tema.
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La busqueda se realizo a través de términos MeSH Rectal Disease and
Duplication, disease, treatment, diagnosis, prognosis and survival, con los siguientes
limites: Humanos, hombres, mujeres, menores de 70 afios de edad, Guias de Practica
Clinica, Estudios de revision, Meta andlisis, Ensayos Clinicos, Cohorte, Casos y
controles, Serie de casos y reporte de caso.

No se aplico ninguna restriccién al idioma, pais y tiempo de publicacién desde hace
46 arios.

Resultados de busqueda

PUBMED:

Se encontraron 94307 articulos con el siguiente algoritmo : "rectal
diseases"[MeSH Terms] OR ("rectal"[All Fields] AND "diseases"[All Fields]) OR
“rectal diseases"[All Fields] OR ("rectal"[All Fields] AND "disease"[All Fields])
OR "rectal disease"[All Fields].

22049 articulos: duplication[All Fields).

149 articulos: rectal diseases AND duplication AND ("humans"[MeSH Tenms]
AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH Termms]) AND Review[ptyp]).

3 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("humans"[MeSH Terms]
AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH Terms]) AND Comparative

Study[ptyp]).

81 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("humans"[MeSH Terms]
AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH Tenms]) AND Case

Reports[ptyp]).

95 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("diagnosis"[Subheading]
OR "diagnosis"[All Fields] OR "diagnosis"[MeSH Terms]) AND ("humans"[MeSH
Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH Terms])).

14 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("diagnosis"[Subheading]
OR "diagnosis"[All Fields] OR "diagnosis"[MeSH Terms]) AND ("humans"[MeSH
Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH Terms]) AND
Review|[ptyp]).

3 articulos: (rectal disease) AND (duplication AND ("diagnosis"[Subheading] OR
"diagnosis"[All Fields] OR "diagnosis"[MeSH Terms]) AND ("humans"[MeSH
Term AND (“male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH Terms]) AND
Comparative Study[ptyp])).
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68 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("diagnosis"[Subheading]
OR "diagnosis"[All Fields] OR "diagnosis"[MeSH Terms]) AND (*humans"[MeSH
Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH Terms]) AND (Case
Reports[ptyp] OR Comparative Study[ptyp])).

89 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("therapy"[Subheading] OR
"therapy"[All Fields] OR "treatment"[All Fields] OR "therapeutics"[MeSH Terms]
OR "therapeutics \ll Fields]) AND ("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH
Termms] OR "femaie"[MeSH Term: ).

10 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("therapy"[Subheading] OR
"therapy"[All Fields] OR "treatment"[All Fields] OR "therapeutics"[MeSH Terms]
OR "therapeutics"[All Fields]) AND ("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH
Terms] OR "female"[MeSH Terms]) AND Review[ptyp]).

3 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("therapy"[Subheading] OR
"therapy"[All Fields] OR "treatment"[All Fields] OR "therapeutics"[MeSH Terms]
OR "therapeutics"[All Fields]) AND ("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH
Terms] OR "female"[MeSH Terms]) AND Comparative Study[ptyp]).

55 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND (“therapy"[Subheading] OR
"therapy"[All Fields] OR "treatment"[All Fields] OR "therapeutics"[MeSH Terms]
OR "therapeutics"[All Fields]) AND ("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH
Terms] OR “female"[MeSH Terms]) AND Case Reports[ptyp]).

2 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND ("mortality"[Subheading] OR
"mortality"[All Fields] OR "survival"[All Fields] OR "survival'[MeSH Terms]) AND
("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH
Terms])).

1 articulo: (rectal disease) AND (duplication) AND ("mortality"[Subheading] OR
"mortality"[All Fields] OR "survival'[/ Fields] OR "survival'[MeSH Terms]) AND
("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH
Terms]) AND Review[ptyp]).

44 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND
("complications"[Subheading] OR "complications"[All Fields]) AND
("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH
Terms))).

8 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND
("complications"[Subheading] OR "complications"[All Fields]) AND
("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH
Terms]) AND Review|[ptyp]).
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+ 2 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND
("complications"[Subheading] OR "complications"[All Fields]) AND
("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH
Terms]) AND Comparative Study[ptyp]).

s 29 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND
("complications"[Subheading] OR "complications"[All Fields]) AND
("humans"[MeSH Terms] AND ("male"[MeSH Terms] OR "female"[MeSH
Terms]) AND Case Reports[ptyp]).

o 0 articulos: (rectal disease) AND (duplication) AND PROGNOSTIC[AIl Fields]
AND ("humans"[MeSH Terms] AND (“male"[MeSH Terms] OR “female"{MeSH
Terms))).

Health Services TA Texts
o 1 articulo: rectal disease[All Fields] AND duplication[All Fields].

NGC
o 2 articulos: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco: NOFOCUS, edad:
all, subjectos: HUMAN).

NICE
s 8 articulos: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco: NOFOCUS, edad:
all, subjectos: HUMAN).

AHRQ:
s 3 articulos: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco: NOFOCUS, edad:
all, subjectos: HUMAN).

American College of Physicians
s 9 articulos: 0 articulos: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco:
NOFOCUS, edad: all, subjectos: HUMAN).

ICSI
o 1 articulos;: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco: NOFOCUS, edad:
all, subjectos: HUMAN).

NHMRC
» 6 articulos: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco: NOFOCUS, edad:
all, subjectos: HUMAN).

SINGAPORE MoH Guidelines

e 2 articulos: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco: NOFOCUS, edad:
all, subjectos: HUMAN).
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AATRM
e 2 articulos: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco: NOFOCUS, edad:
all, subjectos; HUMAN}).

EMBASE, SUMSearch, Fisterra, TripDatabase, InfoDoctor Rafa Bravo, CMA
infobase, Duodecim. EBM Guidelines, E-guidelines, Leitlinen. German
Guidelines, NeLH, Primary Care Clinical Practice Guidelines, PRODIGY, Guia
Salud, Alberta Medical Association Guidelines, American Heart Association,
NAESA, ASCOFAME, Canadian Task Force on Preventive Health Care, Cancer
Care Ontario, CDC Center for Disease Control, Guidelines Advisory Committee
Ontario, NZGG, RCP Guidelines, SIGN, Asociacion Esp. Gastroenterologia,
Sociedad Esp. de Cardiologia, Osatzen, AGREE, ETESA, GIN, GRADE.

e O articulos: RECTAL DISSEASE AND DUPLICATION (Foco: NOFOCUS, edad:

all, subjectos: HUMAN).

METODOS DE REVISION

Dos revisores evaluaron en forma independiente la elegibilidad de los estudios para
su inclusion. Se utilizé la escala de evaluacion del nivel de evidencia y recomendacion
clinica de la universidad de Oxford del grupo MBE. Estudios sobre tratamiento,
prevencion, etiologia y complicaciones?. (Anexo 1); para aceptar, redactar y graduar
los articulos seleccionados.

DESCRIPCION DE LOS ESTUDIOS
Estudios incluidos

Se realiz6 una busqueda en las diferentes bases de datos electronicas, asi como
busqueda manual incluyéndose para el estudio un total de 51 articulos bajo los
términos MeSH ‘“rectal disease” AND “duplication” bajo los limites en Humanos,
masculinos y femeninos sin restriccion de edades y fecha de publicacion, asi como
blisqueda en Case Reports, Review, comparative Study, Controlled Trial, Meta-
Aanalysis y Tecnical Report asi como busqueda en diagnosis, treament, survival,
complication y pronéstico. Se identificaron 81 estudios como potencialmente elegibles,
30 estudios fueron excluidos y 49 fueron analizados por cumplir con los criterios de
inclusion, los 2 restantes no respondieron los autores.

Estudios excluidos

Corroppolo 2007, Upadhyaya 2007, Kume 2007, Pifiera 2007, Tampi 2007, Banu
2006, Krivokapic 2005, Yanai 2005, Singal 2004, Pini 2004, Kaur 2004, Singer 2003,
Arda 2002, Aksoy 2000, Schwarz 2000, Prasad 2000, Kokoska 1998, Graadt 1999,
Kokuba 1999, Tillig 1999, Mahnovski 1998, Lal 1998, Callewaert 1997, Salman 1996,
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Keramidas 1996, dodero 1991, Grigovich 1990, Gdanietz 1989, Yucesan 1986, Lobe
1984, se exluyeron por que se trataba de otras entidades diferentes a la duplicacién
rectal. Ratanarapee 1987 y Freemont 1983 se excluyeron porque no se pudo tener
acceso a los articulos se escribi¢ a los autores sin respuesta.

Clasificacion de la evidencia de los articulos

Se clasificaron los articulos de acuerdo a la escala de evaluacion del nivel de
evidencia y recomendacion clinica de la Universidad de Oxford del grupo MBE (Anexo

1).

RESULTADOS

49 articulos cumplieron los criterios de seleccién y se incluyeron en la presente
revision. Los datos disponibles se analizaron y se presentan en el anexo 2.

1.- L incidencia de duplicacion rectal a nivel mundial:

Se reporta que las duplicaciones del tracto alimentario representan el 0.1 a 0.3 %
de todas las malformaciones congénitas, 2 | siendo las duplicaciones
gastrointestinales lesiones poco comunes, pudiéndose presentar en toda la extension
del aparato digestivo desde la boca hasta el ano, presentando una incidencia de 1
caso por cada 4500 recién nacidos vivos al afio,| 2 | mientras que otros autores
reportan una incidencia de 1 en 5000 nacidos vivos """, | 4

Las duplicaciones rectales son raras, ya que representan del 2 a 8% de todas las
duplicaciones del tracto digestivo®. | 4 |

De acuerdo a su morfologia, las duplicaciones rectales quisticas representan el
90% de todos los quistes presacros, mientras que las de tipo tubular ocupan el 10% de
todos los casos™. | 4 |

Estas malformaciones congénitas pueden malignizarse en adenocarcinoma,
reportandose una prevalencia del 7 al 18%>'| 4 |

2.- El area anatomica mas afectada:

Las duplicaciones entéricas se presentan mas frecuentemente en el borde
mesentérico. El tipo quistico generalmente no son comunicantes y las duplicaciones
tipo tubular estdn comunicadas con el intestino duplicado presentando también
mucosa ertépica??, | 2 | las duplicaciones tipo quistico representan el 75% vy el tipo
tubular 2! ' |4
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Las duplicaciones rectales se presentan mas frecuentemente posteriores al recto
(espacio presacro), siendo el tipo mas frecuente el quistico y no estan comunicadas
con el recto™%2 | 4|

3.- lad mas frecuente al diagnostico:

Las duplicaciones anales son anomalias congénitas son poco frecuentes,
reportandose hasta un 60% de casos en pacientes menores de 2 afios®'®, | 2 | en un
intervalo de edad entre 1 a 18 meses (media de 17 meses)*. | 2

Las duplicaciones entéricas son anomalias congénitas poco comunes que se
presentan en un 67 a B0% de los casos en menores de 2 afios y se manifiestan
clinicamente con sindrome de Abdomen Agudo u Obstruccion Intestinal™'%; | 4 |
algunos autores reportan que hasta el 67% de los nacientes con duplicaciones rectales
presentan sintomas en el primer afio de vida?. | -

4.- Sexo mas afectado:

Las duplicaciones anales son mas frecuentes en el sexo femenino con una razén
de 11: 1 (93.9%)>°| 2 | y otros autores confirman dicha aseveracion con una razén de
3:1%; | 4 | mientras que otros autores reportan que el sexo masculino es el mas
afectado, pero no reportan cifras especificas . | 4 |

5 - 6.- Cuadro Clinico:

Los signos de las duplicaciones entéricas dependen del tipo y su localizacién; se
pueden presentar como masa abdominal, obstruccién intestinal, ulceracién, secrecién
rectal y hasta en un 20% presentan sangrado por ulceracion™%_ | 2|

La presentacion clinica de las duplicaciones anales pueden ser 3 tipos:
rintomatico: en el cual presentan entre el 20 al 45% con fistula perineal posterior
al recto y generalmente son tipo tubulares no comunicantes, y su edad promedio al
diagnéstico es a los 4.8 meses.

! sintomatologia mo  ada: presentan generalmente constipacién, descarga
transanal con una edad promedio de presentacion de 29 meses.

Complicada: asociada principalmente con abscesos perineales, fistulas recurrentes y
se presentan generalmente a una edad promedio de 34 meses®. | 2|

Las duplicaciones rectales tipo quistico se manifiestan frecuentemente como masa

rectal, prolapso rectal, tenesmo rectal, oclusion intestinal y sangrado rectal 73| 4 |
mientras que en <2 afios de edad se asocian a vélvulos 6 invaginacion intestinal™. | 4 |
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Las duplicaciones colorectales se asocian hasta un 60% con malformaciones
genitourinarias (duplicaciones de vejiga 35% Xs duplicaciones uretrales 35%) y
anomalias esqueléticas hasta en un 30%'53033354% | 4

Cuadro 4: Proporcién de malformaciones congénitas asociadas a duplicacién rectal.

Defectos urinanos o 6uo
Nefectos cardiacos 30%
istulas perineales 20 - 50%
Malformaciones ~~~-~~¢ales 28%
Anomalias esque'=—<as 30%

10. - Tratamiento:

El tratamiento de las duplicaciones rectales es quirtrgico y depende del tipo de
duplicacién: el abordaje puede se transanal, transcoccigeo, sagital posterior siendo
este Uitimo el mas recomendado para la reseccion completa y preservacion de la
funcion anorectal 23247 | 4 |

El tratamiento de eleccién en las duplicaciones anales es la reseccion quirdrgica
con preservacion de la funcion anorectal por abordaie sagital posterior, 2 | con la
finalidad de evitar la degeneracién maligna '>1°4® | 4

Las lesiones quisticas pequefias se recomienda la reseccién endoanal’'®. |
Otros autores recomiendan el abordaje sagital posterior en lesiones grandes, mientras
que para las duplicaciones con extension intrabdominal y lesiones quisticas
retrorectales se prefiere la reseccion laparoscopica 21923243049 14|

Las duplicaciones colorectales tubulares asociadas con malformacién anorectal, se
realiza colostomia (cuadrostomia) como [ 1era eleccion; reseccion de la duplicacion
distal y reconstruccion de la malformacion por abordaje sagital posterior; en caso de
no ser posible la reseccion esta indicada la mucosectomia heterotopica y
posteriormente cierre de la colostomia 219414250 | 44

Una alternativa en el manejo de las duplicaciones tipo quistico es la
Marsupializacion con cistectomia y mucosectomia, con abordaje transanal, sin
embargo cuando hay afeccién del esfinter anal se debe realizar su reparacion®?'** |4 |

Para las lesiones presacras altas esta indicado el abordaje abdominal o

laparoscopico, mientras que fara las duplicaciones tubulares sin mucosa ectépica se
prefiere division de! septum 35", | 4
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11.- Complicaciones del tratamier > quirurgico:

Las principales son: sangrado, infeccién y obstruccion intestinal'?. | 4 |

Las complicaciones con diagnostico tardio: perforacion, invaginacion, volvulos,
degeneracién maligna y fistulas perineales recurrentes®'®'7. | 4 |

12.- Prondstico:

La morbilidad de las duplicaciones intestinales es baja, a pesar de sus dificultades
diagnosticas-terapéuticas'’. |

El prondstico de los pacientes con duplicacion anal posterior a la reseccion
quirdrgica completa es bueno con una funcién anal normal, sin embargo en pacientes
con afeccidn del esfinter anal a pesar que se repare el esfinter el pronéstico para
continencia es incierto'%?'. | 4 |

Las duplicaciones rectales tienen buen nronéstico sin embargo pueden degenerar
a adenocarcinomas en la edad adulta?®. | 4

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Las duplicaciones entéricas tienen una incidencia de 1 en 5000 nacidos vivos a
nivel mundial, la duplicacién rectal representa el 1 al 8% de todas las malformaciones
entéricas y junto con las malformaciones del colon tiene una prevalencia del 18%.

Las duplicaciones entéricas son mas frecuentes en el sexo femenino con una razén
3:1 con el sexo masculino. Las duplicaciones rectales pueden tener una comunicacién
al recto en un 15% y en el 7% de los casos pueden ser muiltiples.

La duplicacién rectal se puede diagnosticar en cualquier etapa de la vida, pero es
mas frecuente en la edad pediatrica presentandose en un 67% en menores de un
ano, 85% de los casos se manifiesta en menores de 2 afios, cuando se presenta en
menores a un afno generalmente se presentan como obstruccion intestinal (véivulos 6
invaginacién). El 20% de los casos de duplicacién pueden ser mtiltiples.

Las duplicaciones rectales generalmente se presentan en el espacio presacro
(retrorectales) aunque se han reportado casos de duplicaciones prerectales, la
mayoria son quisticas 90% y 10% son tubulares, estas uitimas se presentan del lado
mesentérico al intestino y pueden o no compartir pared muscular e irrigaciéon con el
intestino nativo asi como estar comunicadas a este.

Las duplicaciones entéricas son mas frecuentes en el sexo femenino en razén de 11:1
en relacién al sexo masculino.
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El cuadro clinico de la duplicacion rectal es variable, puede ser de forma
asintomatica y diagnosticarse en un examen de rutina generalmente son sintomaticas,
pero cuando se presentan en nifios menores de 1. Se pueden manifestar como
oclusion intestinal (vélvulos 20% e invaginacién 23 %). La presentacion clinica
depende del tipo de duplicacion (quistica o tubular), del tamaiio (si produce efecto de
masa como oclusion o hidronefrosis), de la localizacion, si tiene mucosa ectdpica
(gastrica, pancreatica, urotelio o epitelio respiratorio etc.) y si existe alguna
complicacion (ulceracién, perforacién, infeccion 6 sangrado 33%). Se puede asociar a
malformaciones anorectales en 20% o presentar fistulas en un 45%. En 5.5% de los
casos se puede presentar como prolapso rectal.

El método diagnostico definitivo de duplicacién rectal se realiza por histopatologia,
sin embargo se han reportado métodos como el Ultrasonido, Tomografia y Resonancia
Magnética que no ayudan a un diagnéstico de la anatomia de la region, el colon por
enema es diagnéstico en duplicaciones tubulares que se encuentran conectadas a
intestino nativo y la endoscopia con toma de biopsia cuando se encuentra fistulizado
hacen el diagnéstico.

Los métodos alternos diagndstico de duplicacion rectal, el Ultrasonido es un
método no invasivo nos orienta si es una masa solida o quistica, vascularidad, tamafo
y érgano que depende. La Tomografia y la Resonancia Magnética son estudios que
nos proporcionan una anatomia exacta de la region. El Gammagrama con Tecnecio 99
nos es Util en duplicaciones rectales que tengan mucosa gastrica ectépica. El Colon
por enema es util en duplicaciones tubulares que estan conectadas con intestino
adyacente y en casos de fistulas perineales nos es til el fistulograma.

La duplicacion rectal se debe de hacer diagnoéstico diferencial con: Teratoma
sacrococcigeo, Meningocele anterior, Quiste dermoide, Quiste entérico, Hamartoma,
Neurofibroma, Ependimoma, Hidrocolpos, Neuroblastoma, Leiomiosarcoma, Quiste de
la glandula anal, Megacolon congénito, Enfermedad de Crohn, Quiste de la vesicula
seminal, Fistula in ano, Cordoma y Sarcoma Osteogénico.

El 80% de los pacientes con duplicacion rectal tienen anomalias concomitantes el
60% se asocia a malformaciones genitourinarias, vertebrales 15 a 30%, esqueléticas
30%, las cardiacas son poco frecuentes. No se han reportado alteraciones
cromosomicas asociadas.

El tratamiento de eleccién de la duplicacion rectal es la reseccién quirtrgica
completa ya sea por abordaje transanal, transcoccigeo o sagital posterior siendo
este el de eleccién en caso de duplicaciones grandes, siempre se debe preservar la
continencia anal. En duplicaciones grandes esta indicado el abordaje
abdominoperineal, también se ha descrito la reseccién laparoscépica en lesiones
presacras quisticas mayores de 4mm. Esto depende de la habilidad del cirujano y de
los recursos del hospital.
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Los tratamientos altemos de duplicacion rectal son:

1. Reseccion simple en lesiones quisticas no comunicantes.

2. Reseccion del segmento duplicado e intestino adyacente en duplicaciones
tubulares cortas.

3. Reseccion parcial de la duplicacién con drenaje interno en lesiones tubulares
largas.

4. Marsupializacién con mucosectomia en duplicaciones quisticas que no pueden
resecarse completamente.

5. Reseccion parcial y mucosectomia en duplicaciones quisticas no comunicantes
que no se resecan completamente.

6. Conexion proximal y distal en duplicaciones tubulares largas que comparten
pared muscular o i irrigacion y que no tengan mucosa ectdpica.

Complicaciones por intervencién son: infeccién, abscesos, sangrado, fistulas
recidivantes y las complicaciones por no intervencién: voélvulos, oclusién intestinal,
ulceracion, sangrado y malignizacion.

El pronéstico de los pacientes con duplicacion rectal es bueno aun en casos de
malignizacién se han reportado buen pronéstico.
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