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DEFINICAO

O desenvolvimento embrionario do
sistema urogenital, do anus e do reto tem
inicio na 4 semana de gestagdo. As ano-
malias anorretais (AAR), inicialmente
conhecidas como anus imperfurado, sdo
malformagdes resultantes de falhas nesse
processo de especificamente desenvolvi-
mento, do intestino primitivo posterior.
Elas provocam defeitos estruturais do
reto e/ou do canal anal, podendo haver ou
nao fistula comunicante com o perineo e
o trato genitourinario.

Essas malformagdes ocorrem em
1:5000 nascidos vivos, tendo uma pe-
quena predominancia no sexo masculino
(1,25:1), e variam desde deformacdes
com tratamento menos complexos até ca-
sos de dificil manejo.

Cerca de 60% apresentam malforma-
¢Oes associadas, como anomalias cardio-
vasculares (tetralogia de Fallot e mais co-
municagdo interventricular), gastrointes-
tinais (atresia de esdfago e obstrugao du-
odenal), geniturindrias (refluxo vesicou-
reteral, agenesias e displasias renais, além
de hidronefrose, criptorquidia, hipospa-
dias, uteros bicornos, entre outros), verte-
brais (disrafismos espinhais, como anco-
ramento de medula e alteracdes lombos-
sacras), além da associacdo com a sin-
drome de Down.

As anomalias podem ser classificadas
de acordo com a relagdo entre o fundo de
saco retal e o musculo puborretal em altas,
intermedidrias e baixas e implicam dire-

tamente no resultado pos-cirurgico, tendo
as baixas o melhor prognostico quanto a
continéncia.

Outra forma de classificacdo avalia o
desenvolvimento anatomico € a presenca
e localizacdo das fistulas anorretais. A
AAR mais frequente nos meninos ¢ a fis-
tula retouretral, enquanto no sexo femi-
nino ¢ a fistula retovestibular. Os outros
tipos no sexo masculino compreendem a
fistula cutanea perineal, a estenose anal, a
persisténcia da membrana anal, a agene-
sia anorretal sem fistula, a AAR com fis-
tula retovesical, a atresia retal e as mal-
formagdes complexas. J& nas meninas,
destacam-se a fistula cutdnea perineal,
agenesia anorretal sem fistula, atresia re-
tal, fistula retovaginal, cloaca e malfor-
macdes complexas.

ANAMNESE E EXAME FiISICO

O diagnostico da anomalia anorretal ¢
geralmente estabelecido no primeiro
exame fisico do neonato. E importante,
além da visualizacdo da parte externa do
anus, realizar a inser¢ao de uma sonda ou
pequeno cateter para confirmar a pervie-
dade do anus. A distensdo abdominal e
vOmitos geralmente s6 surgem apos 24 a
48 horas do nascimento.

Na anamnese ¢ primordial questionar
dados acerca da elimina¢ao ou nao de me-
conio pelo recém-nascido. Em caso de
resposta negativa, essa eliminacdo deve
ser aguardada até 16 a 24 horas apds o
nascimento, caso o diagnéstico ndo tenha
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sido definido pelo exame fisico. Este ¢
basilar para a confirmagao e o tratamento
precoce da malformagdo, pois permite a
identificacao de fistulas perineais e vesti-
bulares, viabilizando a corre¢ao perineal
primaria em casos selecionados. O exame
fisico também auxilia na identificacao de
aspectos externos do perineo, como a for-
macgao das nadegas, da coluna lombossa-
cra, presenca de pregas e hipercromias,
particularidades que podem assistir no di-
agnostico e inferir progndstico.

Em pacientes do sexo feminino ¢ mis-

ter avaliar o nimero de orificios perineais.

Um exame fisico evidenciando a pre-
senca de um orificio perineal Uinico, com
auséncia de sulco intergliteo e perda da
impressdao anal, sugere o diagndstico de
uma cloaca. Ja a presenca de dois orifi-
cios, uretra e abertura himenal, com saida
de meconio pela vagina, sugere fistula re-
tovaginal e, sem elimina¢do meconial, su-
gere AAR sem fistula. Ademais, a identi-
ficagdo de trés orificios, Ostio uretral,
abertura himenal e abertura intestinal na

furcula vaginal sugere o diagndstico de
fistula retovestibular. A presenca da uretra,
abertura himenal e abertura intestinal no
perineo indica a presenga de fistula cuta-
nea perineal.

No sexo masculino, a inspecao ex-
terna das AAR auxilia na identifica¢do de
diferentes tipos de malformacdes baixas,
como fistulas em “al¢a de balde”, este-
nose anal ou membrana anal persistente,
anomalias que podem ser corrigidas ao
nascimento. No entanto, AAR com perda
do sulco interglateo e da impressdo anal,
mecoOnio eliminado pela uretra ou ar visi-
vel na bexiga ao exame de imagem sdo
indicativos de malformagdes altas, como
fistulas retovesicais ou retouretrais (Fi-
gura 24.1).

A anamnese e o exame fisico seriado
do paciente com diagndstico de AAR du-
rante as primeiras horas de vida nos per-
mitem definir a classificagdo de forma
precoce, auxiliando na tomada das deci-
sOes terapéuticas.

Figura 24.1 Exame fisico de meninos com anomalia anorretal sem fistula cutidnea para o perineo, mas com

pregas e impressdo anal evidente

Fonte: Acervo pessoal.

DIAGNOSTICO E EXAMES
COMPLEMENTARES

O diagndstico ¢ feito, em geral, atra-
vés do exame fisico e evolugdo do

paciente ap0Os o nascimento, podendo exi-
gir o auxilio de exames de imagem. Pode-
se lancar mao de radiografias simples de
abdome e torax apos passagem de sonda
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nasogastrica, a fim de avaliar a distribui-
¢do gasosa, bem como excluir a existén-
cia de atresia esofagica com ou sem fis-

tula, atresia duodenal e atresias intestinais.

Em pacientes do sexo masculino, com
auséncia de meconio no perineo ou na
uretra até 16 a 24 horas de vida, é neces-
saria  uma radiografia pronolateral,

conhecida como invertograma de Wangs-
teen Rice, com elevagao da pelve, flexao
dos membros inferiores € com objeto me-
talico posicionado na topografia do anus
ausente, para avaliar a distancia entre o
“bolsao” intestinal mais distal e a posi¢ao
do anus potencial (Figura 24.2).

Figura 24.2 Invertograma ou radiografia de Wangsteen Rice

Fonte: Acervo pessoal.

E primordial posicionar o paciente em
decubito ventral a fim de possibilitar uma
reorganizacao gastrointestinal com a mi-
gracdo do ar para o reto mais distal. Os
achados do invertograma podem auxiliar
na decisdo terapéutica, uma vez que
quando a distancia do fundo cego retal a
pele ¢ menor que 2 cm, a AAR pode ser
reparada de forma primaria, logo ao nas-
cimento. J4 nos casos em que essa distan-
cia ¢ superior a 2 cm, a conduta mais
aceita € a confeccdo de uma colostomia
na transi¢ao entre o colon descendente e
o coOlon sigmoide em duas bocas e cirur-
gia definitiva posterior.

Em meninas, principalmente com ori-
ficio perineal tnico, uma ultrassonografia
abdominal deve ser realizada para avalia-
¢do de hidrocolpos e hidronefrose. O eco-
cardiograma ¢ imprescindivel devido a
associacdo frequente com anomalias car-
diacas. A ultrassonografia espinhal corro-
bora no rastreio de medula espinhal presa

e radiografias da coluna lombossacra au-
xiliam na exclusdo de anomalias verte-
brais e na medida do indice sacral, um dos
parametros que guia o potencial de conti-
néncia.

O indice sacral estima o grau de hipo-
desenvolvimento sacral pela relagio entre
o tamanho do sacro e o tamanho do ilio
da pelve. Sao tragadas trés linhas parale-
las horizontais na radiografia antero-pos-
terior e em perfil da pelve: a primeira e
mais superior a nivel da espinha iliaca an-
tero-superior, a segunda a nivel da espi-
nha iliaca posteroinferior e a terceira no
ponto mais inferior do sacro visivel a ra-
diografia. O indice sugere continéncia
quando essa relacao € superior a 0,77.

A ressondncia magnética da regido
pélvica pode auxiliar na avaliacdo das
AAR associadas a defeitos e malforma-
coes sacrais; o colostograma (injecdo de
contraste pela boca distal da colostomia),
em pacientes ja colostomizados, e a ure-
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trocistografia (inje¢do de contraste pela
uretra) contribuem na investigacao de fis-
tula com o trato urinario.

TRATAMENTO

O tratamento definitivo é a corregao
cirurgica perineal ou abdominoperineal, a
depender da classificagdo da malforma-
¢do. A técnica cirirgica mais aceita atual-
mente para a maioria das AAR ¢ a anor-
retoplastia sagital posterior (ARPSP), de-
senvolvida pelo Dr. Alberto Pefia na dé-
cada de 1980. A técnica se baseia na dis-
seccao da regido perineal, orientada por
um eletroestimulador muscular, limitada
a linha média, evitando lesdo muscular e
nervosa e fixagao do novo canal anorretal
em posi¢do anterior ao musculo elevador
do anus, através do centro do complexo
muscular estriado.

Em pacientes do sexo feminino, o tra-
tamento difere conforme o tipo de anoma-
lia. A presenca de anus anteriorizado, bem
como a “fenda” ou “groove” perineal,
pode ter acompanhamento sem cirurgia.
As fistulas cutaneas perineais e as fistulas
retovestibulares podem ser corrigidas
com a ARPSP priméria, sem colostomia
prévia (Figura 24.3), de preferéncia nas
primeiras 24 a 48 horas de vida, em paci-
entes com peso superior a 2,5 kg e sem
malformagdes cardiovasculares comple-
xas e/ou sintomaticas. Na auséncia dessas
condigdes ideais ou da expertise da
equipe cirurgica, deve-se optar inicial-
mente pela colostomia em bocas separa-
das, na transi¢do do coldon descendente
com o sigmoide e posterior ARPSP, se-
guida de fechamento da colostomia.

Nas fistulas retovaginais e nas AAR
sem fistula, a conduta inicial mais segura
¢ a colostomia a nivel do célon descen-
dente. As cloacas devem ser tratadas com
colostomia na transi¢cdo descendente-sig-
moide com posterior vaginostomia e/ou
vesicostomia, a depender da necessidade
do paciente. O abaixamento do seio uro-
genital deve ser realizado ap0s seis meses
de vida, por conta das melhores condi-
¢Oes anatomofisiologicas da bebé.

No sexo masculino, a presenga de fis-
tulas perineais em “al¢a de balde”, este-
nose anal ou membrana anal persistente
pode ser corrigida ao nascimento, através
de ARPSP primaria, sem colostomia, nas
mesmas condi¢oes descritas as anomalias
baixas femininas. J4 nas anomalias altas,
com fistula para o trato urinario ou sem
fistula, os pacientes se beneficiam de uma
colostomia em duas bocas no célon des-
cendente, com posterior ARPSP e fecha-
mento da colostomia.

Todo paciente com diagndstico de
AAR e em investigagdo quanto a sua clas-
sificacdo deve ser mantido em jejum e
com sonda orogastrica aberta até o mo-
mento cirurgico. O pds-operatorio das co-
lostomias deve ser manejado de forma ha-
bitual, com inicio de dieta apds a presenca
de transito gastrointestinal. O pos-opera-
torio da ARPSP primaria ¢ mais com-
plexo, com necessidade de jejum por 5 a
7 dias, acesso venoso central, nutri¢ao pa-
renteral, antibidtico profilatico, sonda ve-
sical de demora e cuidados de higiene ex-
tremos na topografia do neoanus. Em ge-
ral, o seguimento com calibragens anais
por meio de velas de Hegar ¢ recomen-
dado pela maioria dos autores.
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Figura 24.3 Anorretoplastia sagital posterior / cirurgia de Pefia em paciente com fistula retovestibular

Fonte: Acervo pessoal.

COMPLICACOES

As complicagdes poOs-cirturgicas mais
importantes sdo a incontinéncia fecal e a
constipagdo. A incontinéncia ¢ mais fre-
quente em pacientes com AAR altas ¢ a
constipagdo em pacientes com AAR bai-
xas. Essas condigdes, nos pacientes com
anomalias baixas, normalmente tém boa
evolucdo, com melhora adequada e bom
prognoéstico. Aqueles com anomalias al-
tas costumam ter pior evolugdo e baixa
qualidade de vida devido a quantidade de
anomalias musculo-sacrais associadas.
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