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1. INTRODUÇÃO

Anomalias anorretais incluem um vasto espectro de doenças que ocorrem em recém-nascidos e afetam o ânus e o reto, bem como os tratos urinário e genital. Os defeitos variam desde os mais simples, facilmente corrigíveis e com prognóstico funcional excelente, até aqueles muito complexos, de difícil manejo, geralmente com outras malformações associadas e prognóstico funcional ruim.

O diagnóstico precoce preciso, bem como decisões terapêuticas adequadas, são cruciais para evitar consequências sérias e sequelas. É difícil acreditar que, ainda hoje, pacientes nascidos com ânus imperfurado são liberados para casa como “bebês normais” e é a mãe que faz o diagnóstico. Nunca é demais reforçar a importância de uma avaliação anorretal bem feita no primeiro exame físico de um neonato. Não é aceitável que um recém-nascido com ânus imperfurado sofra uma perfuração intestinal e suas complicações, chegando até ao óbito, devido a falta de diagnóstico precoce.
2. INCIDÊNCIA E MALFORMAÇÕES ASSOCIADAS

A incidência das anomalias anorretais é de 1:5000 nascidos vivos. Aproximadamente 25 a 50% dos pacientes apresentam outras malformações associadas, sendo as mais frequentes relacionadas ao sistema urinário, o que torna mandatória a realização de ecografia de rins e vias urinárias em todo paciente portador de anomalia anorretal.
- Malformações urinárias: 50% (hidronefrose, agenesia renal, refluxo vésico-ureteral e megaureter)

- Anomalias cardiovasculares: 30%; destes apenas um terço têm repercussão hemodinâmica.

- Atresia de esôfago: 8%

- Atresia duodenal: 3%

- Medula presa: 25%
- Anomalias vertebrais/ sacrais: 6 a 27%

3. CLASSIFICAÇÃO

A) Anomalias anorretais em pacientes do sexo feminino:
a. Fístula perineal

b. Fístula vestibular (tipo mais frequente)

c. Cloaca com canal comum curto (<3cm)

d. Cloaca com canal comum longo (>3cm)

e. Ânus imperfurado sem fístula
f. Defeitos raros e complexos (extrofia de cloaca, extrofia de cloaca coberta, cloaca posterior, atresia de reto, defeitos associados a massas pré-sacrais)
B) Anomalias anorretais em pacientes do sexo masculino:

a. Fístula perineal

b. Fístula reto-uretral bulbar

c. Fístula reto-uretral prostática

d. Fístula reto-vesical

e. Ânus imperfurado sem fístula

f. Defeitos raros e complexos (atresia do reto, defeitos associados a massas pré-sacrais)

4. DIAGNÓSTICO

O diagnóstico clínico é feito com um exame físico adequado do recém-nascido. Fístulas perineais podem ser pequenas e a visualização da saída de mecônio pode ser apenas após 24 horas de vida. O aspecto em alça de balde sinaliza uma fístula perineal. Um trajeto fistuloso subepitelial preenchido por mecônio ou material mucoso branco em direção ao escroto também é manifestação de uma fístula perineal. Nas meninas, uma calha perineal (trajeto mucoso entre o introito vaginal e a fístula) pode estar presente em casos de fístulas perineais. Existem fístulas perineais de calibres variados, estreitas ou mais largas.
Nos meninos pode ser evidenciada saída de mecônio na urina, o que indica presença de fístula para o trato urinário.

Nas meninas, a fístula vestibular é a anomalia anorretal mais comum e é detectada ao exame físico, pela visualização de um pequeno orifício dentro do vestíbulo, posterior ao hímen. A presença de um orifício perineal único, com genitália externa de aspecto pequeno é característica das cloacas, malformações onde o reto, a vagina e a uretra unem-se e terminam em um canal comum único. Noventa por cento das pacientes com cloaca apresentam malformações urológicas associadas e 50% têm hidrocolpos. Devem ser investigadas para que sejam corretamente manejadas.

O aspecto do períneo também deve ser observado. Um períneo bem formado com a impressão anal bem marcada sugere boa qualidade dos esfíncteres e um melhor prognóstico de continência. Um períneo plano, sem uma impressão anal marcada é um sinal de mau prognóstico em relação à continência fecal.
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FFístula perineal em meninas                                                 Fístula vestibular
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Alça de balde – sinaliza fístula perineal no menino

[image: image5.png]


PerPeríneo plano sem impressão anal
5. CONDUTA NEONATAL
Ao detectar uma anomalia anorretal em um neonato, deve-se mantê-lo em dieta zero, avaliar passagem de sonda orogástrica (risco de vômitos e aspiração), iniciar hidratação venosa e antibióticos endovenosos.
Duas perguntas devem ser respondidas nas primeiras 24 a 48 horas de vida:

1. O bebê tem alguma malformação grave associada que possa ameaçar sua vida e deve ser manejada com prioridade?

2. O bebê deverá ser submetido a um reparo anorretal primário sem colostomia ou a uma colostomia protetora e o reparo definitivo posteriormente?

Para responder a essas perguntas, devemos realizar alguns exames nas primeiras 24 horas de vida :

- Radiografia de tórax e abdome para avaliar o grau de dilatação intestinal, presença de atresia de esôfago ou duodenal, características da coluna vertebral e do sacro. O sacro deve ser avaliado nas incidências frontal e lateral e calculado o índice sacral, que tem valor no prognóstico futuro de continência. Se for visto um hemissacro, isto significa que o paciente tem uma massa pré-sacral (tumor dermóide, lipoma, teratoma, meningocele anterior) que implica em diferente conduta terapêutica.
- Ecocardiograma (avaliar malformações cardíacas associadas)

- Ultrassonografia de rins e vias urinárias (50% dos pacientes terão malformações urinárias associadas)

- Ultrassonografia de coluna lombossacra (avaliar medula presa); este exame só consegue avaliar a presença de medula presa no paciente até 3 meses de vida.
- Ultrassonografia pélvica em meninas com cloaca para avaliar a presença de hidrocolpos (50 a 60% dos casos de cloaca), que deve ser drenado cirurgicamente, pois pode causar uropatia obstrutiva.
- Exame de urina em meninos para avaliar a presença de mecônio na urina.
Com base no exame físico, avaliação clínica do neonato e nos exames acima, se excluirmos uma malformação grave que requeira cuidados urgentes, podemos então responder a segunda pergunta.
A) Tomada de decisão para neonatos do sexo masculino com anomalia anorretal:

Meninos com fístula perineal não necessitam colostomia, podem ser submetidos à anorretoplastia sagital posterior primariamente.

Meninos com evidência de fístula do reto para o trato urinário necessitam de colostomia. Para proceder ao reparo definitivo com segurança, deve-se saber a localização precisa da fístula, o que só é possível com um colostograma distal, o que obviamente requer uma colostomia.
Em 80 a 90% dos casos de meninos com anomalia anorretal a avaliação clínica e o exame de urina são suficientes para que se tome a decisão operatória. Se em 24 horas ainda não tivermos sinais que sugiram a localização da anomalia anorretal e norteiem a decisão, então devemos realizar uma radiografia de pelve e abdome em decúbito ventral com a pelve elevada e raios horizontais, com um marcador metálico na impressão anal, para avaliar a altura do coto retal. Se a coluna de ar no reto distal estiver até 1 cm do marcador no períneo, pode-se optar pela operação sem colostomia. 
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 Radiografia em decúbito ventral com raios horizontais e marcador metálico na impressão anal mostrando a coluna de ar no reto próximo ao períneo.
B) Tomada de decisão para neonatos do sexo feminino com anomalia anorretal:

Em 90% das meninas, uma inspeção perineal cuidadosa irá demonstrar o tipo de defeito anorretal. Deve-se esperar 24 horas para que a distensão do abdome force a passagem do mecônio e mostre uma fístula perineal ou vestibular, que podem ser corrigidas no período neonatal sem colostomia. Em serviços com pouca experiência em anomalia anorretal é mais seguro realizar uma colostomia protetora em meninas com fístula vestibular, evitando as complicações de infecção e deiscência que podem comprometer o prognóstico funcional, geralmente muito bom para esta malformação.
Nas meninas portadoras de cloaca deve-se realizar colostomia e se necessário drenar o hidrocolpos. A correção definitiva será realizada posteriormente.

Como nos meninos, apenas em 5% dos casos não há evidência clínica da localização do reto e do tipo de defeito em 24 horas. Estes casos podem corresponder ao ânus imperfurado sem fístula e a radiografia em decúbito ventral com raios horizontais ajudará a definir a conduta operatória.
6. TRATAMENTO CIRÚRGICO
Fístulas perineais e vestibulares são corrigidas no período neonatal sem colostomia, desde que o bebê não tenha se alimentado. Se recebeu dieta, necessitamos de um preparo para limpar o cólon antes de operar para evitar infecções de ferida e deiscências que podem comprometer o prognóstico de continência. Anomalias anorretais sem fístula com coto retal próximo à impressão anal visto na radiografia com raios horizontais também podem ser corrigidas primariamente no período neonatal. 

Nestes casos, o paciente é mantido em dieta zero por sete dias no pós- operatório, recebe antibióticos por 48 horas e cuidados locais rigorosos com limpeza da ferida operatória e pomada de neomicina, visando evitar a infecção local e deiscência.
Nos demais casos, deve ser realizada primeiramente uma colostomia no cólon descendente, em dupla boca. Em meninas com cloaca, se houver hidrocolpos, o mesmo deve ser drenado na ocasião da confecção da colostomia. O bebê pode se alimentar logo que a colostomia funcionar. Em 3 a 6 meses, após realizar um colostograma para definir a anatomia, procede-se à anorretoplastia sagital posterior com ou sem abordagem abdominal associada a depender do tipo do defeito.
Duas semanas após a anorretoplastia sagital posterior todos os pacientes seguem um programa de dilatações retais com velas de Hegar, aumentando progressivamente o calibre da vela até chegar ao número adequado à idade da criança. Alcançado o calibre adequado para a idade, podemos reconstruir o trânsito intestinal (fechar a colostomia).

7. COMPLICAÇÕES E PROGNÓSTICO
As complicações pós-operatórias relacionadas à colostomia são: prolapso, estenose, retração, hérnias periostomia, dermatites ao redor do estoma e infecção da ferida operatória.
A principal preocupação quando realizamos a anorretoplastia sagital posterior sem colostomia protetora é evitar a infecção da ferida operatória e deiscência da fixação do reto, que tem consequências mais sérias do que em outras condições cirúrgicas. O paciente pode sofrer não só os riscos da própria infecção como também seu prognóstico funcional em relação à continência fecal pode ser bastante prejudicado.

O prognóstico depende do tipo da malformação anorretal e da presença de outras anomalias associadas. O índice sacral deve ser calculado e tem relação com a chance de aquisição de continência.
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Para calcular o índice sacral dividimos as distâncias BC/AB. Um valor igual ou superior a 0,7 representa bom prognóstico para continência fecal. Valores entre 0,41 e 0,69 são considerados indeterminados e valores menores que 0,4 representam prognóstico ruim para continência fecal.

Pacientes com sacro normal (índice sacral>0,7), sem medula presa e submetidos a uma operação tecnicamente correta tem as seguintes chances de continência fecal:

- Fístula reto-perineal: 100% 

- Fístula reto-vestibular: 95%

- Fístula reto-uretral bulbar: 85%
- Ânus imperfurado sem fístula: 80-90% (Alta incidência de pacientes com trissomia do 21)

- Fístula reto-uretral prostática: 65% 
- Fístula reto-vesical: 15% 

- Cloaca com canal comum <3cm: 70% 

- Cloaca com canal comum >3cm: 20%

Os pacientes com melhor prognóstico de continência são também os que têm maior tendência à constipação, que é a principal sequela dos pacientes portadores de anomalia anorretal. Sua causa é uma hipomotilidade do retossigmóide. Deve ser agressivamente tratada, pois pode levar à impactação fecal, à pseudoincontinência com soiling (escape fecal) e grande dilatação do reto, o que dificultará o manejo da constipação e leva a um ciclo vicioso: piora da constipação leva a uma maior dilatação do retossigmóide que piora a constipação... Os pacientes operados por anomalia anorretal devem evacuar todos os dias e esvaziar o retossigmóide de maneira eficaz. Se os pacientes iniciam quadro de constipação, prescrevemos laxantes a base de senna (tamarine), uso contínuo e a  longo prazo, com acompanhamento ambulatorial.
Outra sequela importante (em 25% dos pacientes) é a incontinência fecal verdadeira. Pacientes nos grupos de mau prognóstico (sacro malformado, medula presa, fístula para o colo vesical, cloacas com canal comum>3cm) podem ser incontinentes e a família deve ser orientada de modo a não ter falsas expectativas. Para estes pacientes oferecemos um programa de manejo intestinal que consiste em aplicar um enema retal ao dia, sempre no mesmo horário, para esvaziar o cólon e manter a criança limpa 24 horas até o horário do enema seguinte. Este programa deve ser iniciado na idade em que normalmente as crianças adquirem a continência, por volta dos 3 anos de idade, para que possam deixar de usar fraldas e se adaptarem socialmente como as outras crianças da mesma idade.
Pacientes com fístulas reto-uretral prostática tem 50-60% de chances de continência. Nestes casos, os pais devem tentar a retirada das fraldas por volta dos3 anos e, se não conseguirem, o programa de manejo intestinal deve ser instituído. A cada ano, nas férias, tenta-se retirar o manejo para ver se a criança consegue adquirir continência fecal. Se não der certo, retoma-se o manejo. Com o crescimento, as crianças se tornam mais cooperativas e há melhores chances de adquirirem o controle intestinal.
Pacientes com anomalia anorretal necessitam seguimento a longo prazo para avaliação de sua função intestinal e continência, visando proporcionar melhor qualidade de vida àqueles que não conseguem adquirir continência fecal. A incontinência é uma sequela devastadora que pode ser manejada na maioria dos casos proporcionando uma vida social adequada aos pacientes.
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