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A. Pendahuluan
Hirsprung dan atresia ani merupakan salah satu kelainan kongenital pada anak pada sistem digestif. Kejadian kelainan kongenital pada anak cukup tinggi dan beresiko tinggi pada anak dengan kejadian kelainan genetik seperti down syndrome. Kelainan kongenital adalah suatu kelainan pada struktur, fungsi maupun metabolisme tubuh yang ditemukan pada neonates.
Menurut WHO (World Healt Organization) diperkirakan bahwa sekitar 7% dari seluruh kematian bayi di dunia disebabkan oleh kelainan congenital pada tahun 2010. Di Eropa, sekitar 25% kematian neonatal disebabkan oleh kelainan kongenital. Di Asia Tenggara kejadian kelainan kongenital mencapai 5% dari jumlah bayi yang lahir, sementara di Indonesia prevalansi kelainan kongenital mencapai 5 per 1.000 kelahiran hidup (Sodikin, 2012). Riset Kesehatan Dasar tahun 2007 mencatat salah satu penyebab kematian bayi adalah kelainan kongenital pada usia 0-6 hari sebesar 1% dan pada usia 7-28 hari sebesar 19% (Verawati dkk, 2015). 

Kejadian kongenital pada digestif yang terjadi pada anak, sehingga harus ditata laksana secepat mungkin. Salah satu penatalaksanaan yang dapat dilakukan adalah dengan pembedahan. Pembedahan pada anak akan menimbulkan dampak baik fisik maupun psikologis anak serta adanya trauma pada anak. Sehingga dalam memberikan asuhan kepada anak harus menerapkan prinsip atraumatic care dan family centered care. Hal tersebut merupakan salah satu cara bagi perawat untuk mengurangi trauma pada anak sehingga proses asuhan keperawatan dapat berjalan dengan lancar dan anak kooperatif serta tidak terjadi infeksi pada luka post operasi.
B. Kompetensi Dasar
Mahasiswa mampu melakukan asuhan keperawatan pada anak dengan masalah pembedahan kasus kongenital pada sistem digestif: atresia ani dan hirsprung.
C. Kemampuan Akhir yang Diharapkan
Mahasiswa mampu melakukan simulasi asuhan keperawatan pada anak dengan masalah pembedahan kasus kongenital pada sistem digestif: atresia ani dan hirsprung.
.
D. Kegiatan Belajar

1. Hirsprung

a. Pengertian

Hirschprung (megakolon/aganglionic congenital) adalah anomali kongenital yang mengakibatkan obstruksi mekanik karena ketidakadekuatan motilitas sebagian usus. Hirschprung merupakan keadaan tidak ada atau kecilnya sel saraf ganglion parasimpatik pada pleksus meinterikus dari kolon distalis. Daerah yang terkena dikenal sebagai segmen aganglionik (Sodikin, 2011). Hirschprung atau mega kolon adalah penyakit yang tidak adanya sel-sel ganglion dalam rektum atau bagian rektosigmoid kolon. Ketiadaan ini menimbulkan keabnormalan atau tidak adanya peristaltik serta tidak adanya evakuasi usus spontan (Betz & Sowden, 2009).
Penyakit hirschsprung merupakan penyakit yang terjadi pada usus, dan paling sering pada usus besar (colon). Normalnya, otot pada usus secara ritmis akan menekan feses hingga ke rectum. Pada penyakit hirschsprung, saraf (sel ganglion) yang berfungsi untuk mengontrol otot pada organ usus tidak ditemukan. Hal ini mengakibatkan feses tidak dapat terdorong, seperti fungsi fisiologis seharusnya (Betz & Sowden, 2009; Bowdeen & Greenberg, 2010).
Sehingga dapat disimpulkan bahwa hirsprung merupakan penyakit kongenital mega kolon yang terjadi pada usus besar (colon).

b. Klasifikasi

Hirschpung dibedakan berdasarkan panjang segmen yang terkena, yang dibagi menjadi dua tipe berikut, yaitu (Sodikin, 2011):
1) Segmen pendek 
Segmen pendek aganglionosis mulai dari anus sampai sigmoid, merupakan 70% kasus penyakit Hirschprung dan lebih sering ditemukan pada anak laki-laki dibanding anak perempuan. Pada tipe segmen pendek yang umum, insidenya 5 kali lebih besar pada laki-laki dibanding wanita dan kesempatan bagi saudara laki-laki dari penderita anak untuk mengalami penyakit ini adalah 1 dalam 20.
2) Segmen panjang 
Daerah aganglionosis dapat melebihi sigmoid, bahkan kadang dapat menyerang seluruh kolon atau sampai usus halus. Anak laki-laki dan perempuan memiliki peluang yang sama, terjadi pada 1 dari 10 kasus tanpa membedakan jenis kelamin (Sodikin, 2011). Hirschprung dibedakan dalam dua tipe berdasarkan gejalanya, yaitu:

a) Tipe kolon spastic, biasanya dipicu oleh makanan, menyebabkan konstipasi berkala (konstipasi periodik) atau diare disertai nyeri. Sering tampak lendir pada tinjanya. Nyeri bisa berupa serangan nyeri tumpul atau kram, biasanya di perut sebelah bawah. Gejala yang dirasakan adalah perut terasa kembung, mual, sakit kepala, lemas, depresi, kecemasan dan sulit untuk berkonsentrasi. Buang air besar sering meringankan gejala-gejalanya.
b) Tipe yang kedua menyebabkan diare tanpa rasa nyeri dan konstipasi yang relatif tanpa rasa nyeri. Diare mulai secara tiba-tiba dan tidak dapat ditahan. Yang khas adalah diare timbul segera setelah makan. Beberapa penderita mengalami perut kembung dan konstipasi dengan disertai sedikit nyeri.

c. Etiologi

Penyebab penyakit Hirschprung belum diketahui pasti. Namun, kemungkinan ada keterlibatan faktor genetik. Anak laki-laki lebih banyak terkena penyakit hirschprung dibandingkan anak perempuan (4:1) (Dasgupta & Langer, 2008). Hal tersebut disebabkan karena kegagalan sel-sel krista naturalis untuk bermigrasi ke dalam dinding usus suatu bagian saluran cerna bagian bawah termasuk kolon dan rektum. Akibatnya tidak ada ganglion parasimpatis (aganglion) di daerah tersebut, sehingga menyebabkan peristaltik usus menghilang sehingga profulsi feses dalam lumen terlambat serta dapat menimbulkan terjadinya distensi dan penebalan dinding kolon di bagian proksimal  sehingga timbul gejala obstruktif usus akut, atau kronis tergantung panjang usus yang mengalami aganglion (Sodikin, 2011).
Hirschprung merupakan kelainan kongenital, dapat disebabkan oleh beberapa faktor, diantaranya faktor genetik, lingkungan dan interaksi keduanya (Effendi & Indrasanto, 2006 dalam Kosim, dkk, 2012). Faktor genetik dikelompok menjadi tiga jenis meliputi kelainan mutasi gen tunggal, aberasi kromosom dan multifaktorial (gabungan genetik dan pengaruh lingkungan). Sementara faktor non-genetik/lingkungan terdiri dari penggunaan obat-obatan selama hamil terutama pada trimester pertama (teratogen), paparan bahan kimia dan asap rokok, infeksi dan penyakit ibu yang berpengaruh pada janin sehingga menyebabkan kelainan bentuk dan fungsi pada bayi yang dilahirkan.

d. Manifestasi Klinis Penyakit Hirscprung

Manifestasi klinis hirscprung bervariasi menurut usia ketika gejala penyakit ini dikenali dan adanya komplikasi seperti enterokolitis (Wong, dkk, 2009).

1) Pada periode bayi baru lahir ditemukan kegagalan mengeluarkan mekonium dalam waktu 24 jam hingga 48 jam pertama setelah lahir, tidak mau mengkonsumsi cairan, muntah yang bercampur dengan cairan empedu, distensi abdomen
2) Pada bayi dapat dijumpai failure to thrive (FTT), konstipasi, distensi abdomen, episode diare dan vomitus serta tanda-tanda yang sering menandai adanya enterokolitis seperti diare yang menyembur atau menyerupai air, demam, dan keadaan umum yang buruk.

3) Pada anak-anak terjadi konstipasi, feses mirip tambang dan berbau busuk, distensi abdomen, peristaltik yang terlihat, massa feses mudah diraba dan anak tampak malnutrisi serta anemia.

e. Pemeriksaan Penunjang 

Diagnosis penyakit hirschprung dapat ditegakkan melalui beberapa pemeriksaan antara lain pemeriksaan fisik, radiologi, dan laboratorium. 
1) Pemeriksaan Fisik

Pada pemeriksaan fisik didapatkan adanya distensi abdomen, pada pemeriksaan rektum ditemukan adanya kelemahan sfingter internal dan tidak adanya feses, diikuti oleh pelepasan gas dan feses yang eksplosif dan tiba-tiba tetapi peningkatan ukuran rektum hanya berlangsung sementara.
2) Pemeriksaan radiologi

Pemeriksaan radiologi dengan barium enema diperoleh hasil adanya zona transisi diantara zona dilatasi normal dan segmen aganglionik distral.

3) Pemeriksaan laboratorium

Pemeriksaan laboratorium dengan cara biopsi rektal didapatkan tidak adanya sel ganglion. 

Selain pemeriksaan fisik, radiologis dan laboratorium jika diperlukan dapat dilakukan pemeriksaan patologi klinik dengan biopsi usus pada saat operasi untuk menentukan lokasi usus dimana sel ganglion dimulai (James & Ashwil, 2010; Browne, et al, 2008)

f.   Penatalaksanaan Hirschprung

Menurut (Sodikin, 2012), penatalaksanaan hirsprung ada dua cara, yaitu pembedahan dan konservatif.

1) Pembedahan

Pembedahan pada mega kolon/penyakit hirschprung dilakukan dalam dua tahap. Tahap pertama dilakukan kolostomi loop atau double barrel sehingga tonus dan ukuran usus yang dilatasi dan hipertrofi dapat kembali normal (memerlukan waktu kira-kira 3 sampai 4 bulan). Tiga prosedur dalam pembedahan diantaranya:

a) Prosedur duhamel
Dengan cara penarikan kolon normal ke arah bawah dan menganastomosiskannya di belakang usus aganglionik, membuat dinding ganda yaitu selubung aganglionik dan bagian posterior kolon normal yang telah ditarik.
b) Prosedur swenson
Membuang bagian aganglionik kemudian menganastomosiskan end to end pada kolon yang berganglion dengan saluran anal yang dilatasi dan pemotongan sfingter dilakukan pada bagian posterior

c) Prosedur soave
Dengan cara membiarkan dinding otot dari segmen rektum tetap utuh kemudian kolon yang bersaraf normal ditarik sampai ke anus tempat dilakukannya anastomosis antara kolon normal dan jaringan otot rektosigmoid yang tersisa (Hockenberry & Wilson, 2009).

2) Konservatif

Pada neonatus dengan obstruksi usus dilakukan terapi konservatif melalui pemasangan sonde lambung serta pipa rektal untuk mengeluarkan mekonium dan udara.
g. Komplikasi

Komplikasi penyakit hirschprung, yaitu: 
1) Kebocoran Anastomose
Kebocoran anastomose pasca operasi dapat disebabkan oleh ketegangan yang berlebihan pada garis anastomose, vaskularisasi yang tidak adekuat pada kedua tepi sayatan ujung usus, infeksi dan abses sekitar anastomose serta trauma colok dubur atau businasi pasca operasi yang dikerjakan terlalu dini dan tidak hati-hati. Manifestasi klinis yang terjadi akibat kebocoran anastomose ini beragam. Kebocoran anastomosis ringan menimbulkan gejala peningkatan suhu tubuh, terdapat infiltrat atau abses rongga pelvik, kebocoran berat dapat terjadi demam tinggi, pelvioperitonitis atau peritonitis umum, sepsis dan kematian. Apabila dijumpai tanda-tanda dini kebocoran, segera dibuat kolostomi di segmen proksimal.
2) Stenosis
Stenosis yang terjadi pasca operasi dapat disebabkan oleh gangguan penyembuhan luka di daerah anastomose, infeksi yang menyebabkan terbentuknya jaringan fibrosis, serta prosedur bedah yang dipergunakan. Stenosis sirkuler biasanya disebabkan komplikasi prosedur Swenson atau Rehbein, stenosis posterior berbentuk oval akibat prosedur Duhamel sedangkan bila Stenosis memanjang biasanya akibat prosedur Soave. Manifestasi yang terjadi dapat berupa gangguan defekasi yaitu kecipirit, distensi abdomen, Enterokolitis hingga fistula perianal. Tindakan yang dapat dilakukan bervariasi, tergantung penyebab Stenosis, mulai dari businasi hingga sfinkterektomi posterior.
3) Enterokolitis

Enterocolitis terjadi karena proses peradangan mukosa kolon dan usus halus. Semakin berkembang penyakit hirschprung maka lumen usus halus makin dipenuhi eksudat fibrin yang dapat meningkatkan resiko perforasi. Proses ini dapat terjadi pada usus yang aganglionik maupun ganglionik. Enterokolitis terjadi pada 10-30% anak penyakit hirschprung terutama jika segmen usus yang terkena panjang.

Enterokolitis dapat terjadi pada semua prosedur tetapi lebih kecil pada anak dengan endorektal pullthrough. Enterokolitis merupakan penyebab kecacatan dan kematian pada megakolon kongenital, mekanisme timbulnya enterokolitis menurut Swenson adalah karena obtruksi parsial. Obtruksi usus pasca bedah disebabkan oleh Stenosis anastomosis, sfingter ani dan kolon aganlionik yang tersisa masih spastik. Manifestasi klinis enterokolitis berupa distensi abdomen diikuti tanda obtruksi seperti muntah hijau atau fekal dan feses keluar eksplosif cair dan berbau busuk. Enetrokolitis nekrotikan merupakan komplikasi paling parah dapat terjadi nekrosis, infeksi dan perforasi. Hal yang sulit pada megakolon kongenital adalah terdapatnya gangguan defekasi pasca pullthrough, kadang ahli bedah dihadapkan pada konstipasi persisten dan enterokolitis berulang pasca bedah.
4) Gangguan Fungsi Spingter

Hingga saat ini, belum ada suatu parameter atau skala yang diterima universal untuk menilai fungsi anorektal ini. Fecal soiling atau kecipirit merupakan parameter yang sering dipakai peneliti terdahulu untuk menilai fungsi anorektal pasca operasi, meskipun secara teoritis hal tersebut tidaklah sama. Kecipirit adalah suatu keadaan keluarnya feces lewat anus tanpa dapat dikendalikan oleh penderita, keluarnya sedikit-sedikit dan sering.

5) Inkontensitas (jangka panjang).
h. Asuhan Keperawatan pada Anak degan Penyakit Hirschprung

Asuhan keperawatan pada anak dengan hirschprung terdiri dari asuhan keperawatan pre dan post operasi.

1) Asuhan keperawatan pre operasi

Pillitteri (2011) menyebutkan asuhan keperawatan pre operasi meliputi:

a) Pengkajian

Data yang dapat ditemukan pada pengkajian meliputi riwayat keterlambatan pengeluaran mekonium dalam 48 jam pertama setelah lahir, muntah berwarna empedu, adanya konstipasi, distensi abdomen, nafsu makan berkurang atau anak tidak mau minum ASI, tidak adanya sel ganglia pada pemeriksaan biopsi rektal, pemeriksaan barium enema menunjukkan hasil adanya zona transisi diantara zona dilatasi normal dan segmen aganglionik dapat disertai enterokolitas.
b) Diagnosa Keperawatan
Diagnosa keperawatan untuk penyakit hisprung menurut NANDA (2017) adalah:

a) Kekurangan volume cairan tubuh b.d Muntah, pemasukan cairan terbatas
b) Gangguan eliminasi BAB: kostipasi dan obstipasi b.d spastis usus dan tidak adanya daya dorong
c) Gangguan pemenuhan nutrisi kurang dari kebutuhan tubuh b.d Intake yang tidak adekuat
d) Gangguan rasa nyaman b.d adanya distensi abdomen
e) Kurang pengetahuan b.d Kurangnya informasi tentang proses penyakit
f) Resiko infeksi b/d adanya luka operasi
g) Kerusakan intergritas kulit b/d proses pembedahan
h) Nyeri berhubungan dengan distensi abdomen
i) Ansietas berhubungan dengan dampak hospitalisasi

c) Rencana Intervensi Keperawatan

	No
	Diagnosa
	Tujuan dan Kriteria hasil
	Intervensi

	1.
	Kekurangan volume cairan tubuh b.d Muntah, pemasukan cairan terbatas
	Tujuan :

Setelah dilakukan tindakan keperawatan 3 x 24 jam resiko kekurangan cairan dapat diatasi.

Kriteria Hasil :
1. Keseimbangan intake dan out put 24 jam

2. Berat badan stabil

3. Mata tidak cekung

4. Membran mukosa lembab

5. Kelembaban kulit normal


	NIC :

1. Pertahankan catatan intake dan output yang akurat

2. Monitor status hidrasi (kelembaban membran mukosa, nadi adekuat, tekanan darah ortostatik), jika diperlukan

3. Monitor hasil lab yang sesuai dengan retensi cairan (BUN , Hmt , osmolalitas urin, albumin, total protein )

4. Monitor vital sign setiap 15menit – 1 jam

5. Kolaborasi pemberian cairan IV
6. Tingkatkan asupan minum peroral
7. Berikan prosedur nasogastrik jika diperlukan

8. Pasang kateter jika diperlukan untuk memantau cairan urin

	2.  2.     
	Gangguan eliminasi BAB : konstipasi dan obstipasi b.d spastis usus dan tidak adanya daya dorong
	Tujuan :

Setelah dilakukan tindakan keperawatan 2 x 24 jam konstipasi berangsur teratasi
Kriteria Hasil :

1. Pola eliminasi dalam batas normal

2. Warna feses dalam batas normal

3. Bau feses tidak menyengat

4. Konstipasi tidak terjadi

5. Ada peningkatan pola eliminasi yang lebih baik
	1. - Pilih pemberian enema(prosedur pemasukan cairan kedalam kolon melalui anus) yang tepat

2. - Jelaskan prosedur kepada anak dan keluarga

3. - Monitor efek samping dari tindakan pengobatan

4. - Catat perkembangan baik maupun buruk

5. - Observasi tanda vital dan bising usus setiap 2 jam sekali

6. - Observasi pengeluaran feces per rektal – bentuk, konsistensi, jumlah

7. - Konsultasikan dengan dokter rencana pembedahan

	3.    3.   
	Gangguan pemenuhan nutrisi kurang dari kebutuhan tubuh b.d Intake yang tidak adekuat
	Tujuan :

Setelah dilakukan tindakan keperawatan 3 x 24 jam, diharapkan:

Kriteria Hasil :

1. Berat badan anak sesuai umur

2. Stamina

3. Tenaga

4. Kekuatan menggenggam

5. Penyembuhan jaringan

6. Daya tahan tubuh

7. Konjungtiva tidak anemis

8. Pertumbuhan
	NIC :

Management Nutrisi

1. – Kaji riwayat jumlah makanan/ masukan nutrisi yang biasa dimakan dan kebiasaan makan.

2. - Timbang berat badan.

3. - Bandingkan perubahan status cairan, riwayat berat badan, ukuran kulit trisep

4. - Anjurkan ibu untuk tetap memberikan asi rutin

5. Kolaborasikan dengan ahli gizi untuk menentukan jumlah kalori dan nutrisi yang dibutuhkan

· Monitoring Nutrisi
· Monitor turgor kulit
· Monitor mual dan muntah
· Monitor intake nutrisi
· Monitor pertumbuhan dan perkembangan anak

	4. 
	Gangguan rasa nyaman b.d adanya distensi abdomen
	Setelah dilakukan tindakan keperawatan 3 x 24 jam, diharapkan gangguan rasa nyaman teratasi
Tujuan : Kebutuhan rasa nyaman terpenuhi dengan kriteria tenang, tidak menangis, tidak mengalami gangguan pola tidur.


	NIC :

1. - Lakukan pengkajian nyeri secara komprehensif termasuk lokasi, karakteristik, durasi, frekuensi, kualitas dan faktor presipitasi

2. - Observasi reaksi nonverbal dari ketidaknyamanan

3. - Bantu anak dan keluarga untuk mencari dan menemukan dukungan

4. Kontrol lingkungan yang dapat mempengaruhi nyeri seperti suhu ruangan, pencahayaan dan kebisingan

5. - Kaji tipe dan sumber nyeri

6. - Tingkatkan istirahat

7. - Berikan informasi tentang nyeri seperti penyebab nyeri kepada keluarga anak, berapa lama nyeri akan berkurang dan antisipasi ketidaknyamanan dari prosedur

8. - Monitor vital sign

	5..
	Ansietas berhubungan dengan hospitalisasi
	Setelah dilakukan tindakan keperawatan 1x24 jam cemas teratasi
Kriteria hasil:

-Klien mengerti tentang penyakit dan program pengobatan yang dijalankan.

-Klien tidak murung dan tidak gelisah lagi.
	1. Kaji rasa cemas klien.

2. Beri kesempatan pada klien mengungkapkan rasa cemasnya.

3. Jelaskan pada klien tantang diet yang bisa dijalankankan setelah sembuh.

4. Jelaskan pada klien tentang prosedur pengobatan/perawatan yang akan dilakukan dan dianjurkan kooperatif didalamnya.

5. Berikan motivasi pada klien tentang kesembuhannya.


d. Implementasi Keperawatan

Implementasi keperawatan merupakan bentuk penanganan yang dilakukan oleh perawat berdasarkan pertimbangan dan pengetahuan klinik yang bertujuan meningkatkan hasil perawatan klien (Kozier, 2010)
1) Independent Implementation
Merupakan implementasi yang di prakarsai sendiri oleh perawat untuk membantu klien dalam mengatasi masalahnya sesuai dengan kebutuhan, misalnya : membantu dalam memenuhi activity daily living (ADL) , memeberikan perawatan diri, mengatur posisi tidur, menciptaan lingkungan ynag terapeutik, memberikan dorongan yang motivasi, pemenuhan kebutuhan psio-sosio-psiritual, perawatan alat invasive yang dipergunakan klien, melakukan dokumentasi dan lain-lain.
2) Interdependen / collaborative Implementation
Merupakan tindakan keperawatan atas dasar kerjasama sesma tim keperawatan atau dengan tim kesehatan lainnya, seperti dokter. Contohnya dalam hal pemberian obat oral, obat injeksi, infus, dan lain-lain. Keterkaitan dalam tindakan kerja sama ini misalnya dalam pemberian obat injeksi, jenis obat, dosis dan efek samping merupakan tanggung jawab dokter tetapi benar obat, ketepatan jadwal pemberian, ketepatan jadwal pemberian, ketepatan dosis pemberian dan ketepatan klien serta respon klien setelah pemberian merupakan tanggung jawab dan menjadi perhatian perawat.

3) Dependent Implementations
Merupakan tindakan keperawatan atas dasar rujukan dari profesi lain, seperti ahli gizi, physioterapi, psikolog dan sebagainya, misalnya dalam hal : pemberian nutrisi pada klien sesuai dengan diit yang telah di buat oleh ahli gizi, latihan fisik (mobilitas fisik) sesuai dengan anjuran dari bagian fisioterapi.

e. Evaluasi

Evaluasi dapat dibagi menjadi 2 jenis yaitu :
1) Evaluasi berjalan (sumatif)

Evaluasi jenis ini dikerjakan dalam bentuk pengisian format catatn perkembangan dengan berorientasi kepada masalah yang dialami oleh keluarga. Format yang dipakai adalah format SOAP.

2) Evaluasi akhir (formatif)

Evaluasi jenis ini di kerjakan dengan cara membandingkan antara tujuan yang akan di capai. Bila terdapat kesenjangan di antara keduanya, mungkin semua tahap dalam proses keperawatan perlu di tinjau kembali, agar di dapat data-data, masalah atau rencana yang perlu di modifikasi.

2. Atresia Ani

a. Pengertian

Atresia ani disebut juga anorektal anomali atau imperforata anus. Atresia ani atau anus imperporata adalah malformasi kongenital dimana rektum tidak mempunyai lubang ke luar (Hockenberry & Wilson, 2009). Atresia ani adalah suatu kelainan kongenital tanpa anus atau anus tidak sempurna, termasuk didalamnya agenesis ani, agenesis rektum dan atresia rektum (Faradilla, 2009). 
b. Etiologi

Penyebab atresia ani belum diketahui secara pasti. Dalam beberapa kasus, atresia ani disebabkan karena faktor genetik dan faktor lingkungan (seperti penggunaan obat-obatan dan konsumsi alkohol selama masa kehamilan) namun hal tersebut masih belum jelas. Kelainan genetik atau bawaan (autosomal) anus disebabkan oleh gangguan pertumbuhan, fusi dan pembentukan anus dari tonjolan embriogenik. Pada minggu kelima sampai ketujuh pada usia kehamilan, terjadi gangguan pemisahan kloaka menjadi rektum dan sinus urogenital, biasanya karena gangguan perkembangan septum urogenital.

Menurut Nurarif (2013), atresia ani dapat disebabkan oleh beberapa faktor, antara lain:

1) Putusnya saluran pencernaan dari atas dengan daerah dubur sehingga bayi lahir tanpa lubang dubur
2) Kegagalan pertumbuhan saat bayi dalam kandungan berusia 12 minggu/ 3 bulan
3) Adanya gangguan atau berhentinya perkembangan embriologik didaerah usus, rektum bagian distal serta traktus urogenitalis, yang terjadi antara minggu keempat sampai keenam usia kehamilan
4) Berkaitan dengan sindrom down
Penelitian juga menunjukkan adanya hubungan antara atresia ani dengan pasien dengan trisomi 21 (Down's syndrome). Kedua hal tersebut menunjukkan bahwa mutasi dari bermacam-macam gen yang berbeda dapat menyebabkan atresia ani atau dengan kata lain etiologi atresia ani bersifat multigenik (Levitt M, 2007).

c. Klasifikasi

Klasifikasi atresia ani terbagi atas 3:

1) Kelainan Rendah (low anomaly/kelainan translevator)
Rectum mempunyai jalur desenden normal melalui otot puborektalis, terdapat spingter internal dan eksternal yang berkembang baik dengan fungsi normal, rektum menembus muskulus levator ani sehingga jarak kulit dan rektum paling jauh 2 cm. Tipe dari kelainan rendah antara lain adalah anal stenosis, imperforata membrane anal, dan fistula ( untuk laki-laki fistula ke perineum, skrotum atau permukaan penis, dan untuk perempuan anterior ektopik anus atau anocutaneus fistula merupakan fistula ke perineal, vestibular atau vaginal).
2) Anomali intermediate

ciricirinya adalah ujung rektum mencapai tingkat muskulus Levator ani tetapi tidak menembusnya, rektum turun melewati otot puborektal sampai 1 cm atau tepat di otot puborektal, ada lesung anal dan sfingter eksternal. Tipe kelainan intermediet antara lain, untuk laki-laki bisa rektobulbar/rektouretral fistula yaitu fistula kecil dari kantong rektal ke bulbar), dan anal agenesis tanpa fistula. Sedangkan untuk perempuan bisa rektovagional fistula, analgenesis tanpa fistula, dan rektovestibular.
3) Anomali tinggi (high anomaly/kelainan supralevator)
Kelainan tinggi mempunyai beberapa tipe antara lain: laki-laki ada anorektal agenesis, rektouretral  fistula yaitu rektum buntu tidak ada hubungan dengan saluran urinary, fistula ke prostatic uretra. Rektum berakhir diatas muskulus puborektal dan muskulus levator ani, tidak ada sfingter internal. Perempuan ada anorektal agenesis dengan fistula vaginal tinggi, yaitu fistula antara rectum dan vagina posterior. Pada laki dan perempuan biasanya rectal atresia.
Klasifikasi berdasarkan Wingspread

	Kelompok
	Kelainan
	Tindakan

	I
	Laki-laki: fistel urin, atresia rektum, perineum datar, fistel tidak ada.

invertogram: udara >1cm dari kulit

Perempuan: kloaka, fistel vagina, fistel anovestibular/rektovestibular, atresia rektum, fistel tidak ada.

Invertogram: udara >1 cm dari kulit
	Kolostomi neonatus, operasi definitif pada usia 4-6 bulan

Kolostomi neonatus

	II
	Laki-laki: fistel perineum, membran anal, stenosis anus, fistel tidak ada

Invertogram: udara <1 cm dari kulit

Perempuan: fistel perineum, stenosis anus, fistel tidak ada

Invertogram: udara <1 cm dari kulit
	Operasi langsung pada neonatus

Operasi langsung pada neonatus


d. Patofisiologi

Pada usia gestasi minggu ke-5, kloaka berkembang menjadi saluran urinari, genital dan rektum. Usia gestasi minggu ke-6, septum urorektal membagi kloaka menjadi sinus urogenital anterior dan intestinal posterior. Usia gestasi minggu ke-7, terjadi pemisahan segmen rektal dan urinari secara sempurna. Pada usia gestasi minggu ke-9, bagian urogenital sudah mempunyai lubang eksterna dan bagian anus tertutup oleh membrane. Atresia ani muncul ketika terdapat gangguan pada proses tersebut.

Selama pergerakan usus, mekonium melewati usus besar ke rektum dan kemudian menuju anus. Persarafan di anal kanal membantu sensasi keinginan untuk buang air besar (BAB) dan juga menstimulasi aktivitas otot. Otot tersebut membantu mengontrol pengeluaran feses saat buang air. Pada bayi dengan malformasi anorektal (atresia ani) terjadi beberapa kondisi abnormal sebagai berikut: lubang anus sempit atau salah letak di depan tempat semestinya, terdapat membrane pada saat pembukaan anal, rectum tidak terhubung dengan anus, rectum terhubung dengan saluran kemih atau sistem reproduksi melalui fistula, dan tidak terdapat pembukaan anus.

e. Manifestasi Klinik

Manifestasi klinik pada klien dengan atresia ani antara lain mekonium tidak   keluar dalam 24 jam pertama setelah kelahiran atau keluar melalui saluran urin, vagina atau fistula. Pada bayi baru lahir tidak dapat dilakukan pengukuran sehu secara fekal. Distensi abdomen dapat terjadi bertahap dalam 8-24 jam pertama. Pemeriksaan fisik ditemukan adanya tanda-tanda obstruksi usus dan adanya konstipasi. Muntah pada bayi umur 24-48 jam atau bila bayi diberi makan juga perlu diperhatikan. Pembukaan anal terbatas atau adanya misplaced pembukaan anal. Lebih dari 50% klien dengan atresia ani mempunyai kelainan kongenital lain.

f.   Pemeriksaan Penunjang
Penetapan diagnosis untuk atresia ani dapat dilakukan dengan pemeriksaan fisik dan diagnostik. Pemeriksaan fisik dapat dilakukan dengan penampilan fisik anus, dan pembukaan anus. Pemeriksaan diagnostic yang dilakukan untuk menetapkan diagnosis atresia ani antara lain urinalisis, abdominal X-Ray, pyelogram intravena, USG abdomen, CT-Scan, MRI, kolonogram distal, aspirasi jarum,  dan  radiografi invertogram.
g. Penatalaksanaan 

1) Penatalaksanaan Medis

a) Kolostomi

Bayi laki-laki maupun perempuan yang didiagnosa mengalami malformasi anorektal (atresia ani) tanpa fistula membutuhkan satu atau beberapa kali operasi untuk memperbaikinya. Kolostomi adalah bentuk operasi yang pertama dan biasa dilakukan. Kolostomi dilakukan untuk anomaly jenis kelainan tinggi (High Anomaly), rektovaginal fistula, rektovestibular fistula, rektouretral fistula, atresia rektum, dan jika hasil jarak udara di ujung distal rektum ke tanda timah atau logam di perineum pada  radiologi invertogram > 1 cm. Tempat yang dianjurkan ada 2 : transverso kolostomi dan sigmoidostomi. Bentuk kolostomi yang aman adalah stoma laras ganda.

Kolostomi merupakan perlindungan sementara (4-8 minggu) sebelum dilakukan pembedahan. Pemasangan kolostomi dilanjutkan 6-8 minggu setelah anoplasty atau bedah laparoskopi. Kolostomi ditutup 2-3 bulan setelah dilatasi rektal/anal postoperatif anoplasty. Kolostomi dilakukan pada periode perinatal dan diperbaiki pada usia 12-15 bulan 

b) Dilatasi Anal (secara digital atau manual)

Dilatasi anal dilakukan pertama oleh dokter, kemudian dilanjutkan oleh perawat. Setelah itu prosedur ini diajarkan kepada orang tua kemudian dilakukan mandiri. Klien dengan anal stenosis, dilatasi anal dilakukan 3x sehari selama 10-14 hari. Dilatasi anal dilakukan dengan posisi lutut fleksi dekat ke dada. Dilator anal dioleskan cairan/minyak pelumas dan dimasukkan 3-4 cm ke dalam rektal. 
Pada perawatan postoperatif anoplasty, dilatasi anal dilakukan beberapa minggu (umumnya 1-2 minggu) setelah pembedahan. Dilatasi anal dilakukan dua kali sehari selama 30 detik setiap hari dengan menggunakan Hegar Dilator. Ukuran dilator harus diganti setiap minggu ke ukuran yang lebih besar. Ketika seluruh ukuran dilator dapat dicapai, kolostomi dapat ditutup, namun dilatasi tetap dilanjutkan dengan mengurangi frekuensi. 

c) Anoplasty
Anoplasty dilakukan selama periode neonatal jika bayi cukup umur dan tanpa kerusakan lain. Operasi ditunda paling lama sampai usia 3 bulan jika tidak mengalami konstipasi. Anoplasty digunakan untuk kelainan rektoperineal fistula, rektovaginal fistula, rektovestibular fistula, rektouretral fistula, atresia rektum.

d) Bedah Laparoskopik/Bedah Terbuka Tradisional

Pembedahan ini dilakukan dengan menarik rectum ke pembukaan anus.

2) Penatalaksanaan Non Medis
a) Toilet Training
Toilet training dimulai pada usia 2-3 tahun. Menggunakan strategi yang sama dengan anak normal,misalnya pemilihan tempat duduk berlubang untuk eliminasi dan atau penggunaan toilet. Tempat duduk berlubang untuk eliminasi yang tidak ditopang oleh benda lain memungkinkan anak merasa aman. Menjejakkan kaki le lantai juga memfasilitasi defekasi (Hockenberry & Wilson, 2009).
b) Bowel Management
Meliputi enema/irigasi kolon satu kali sehari untuk  membersihkan kolon.

c) Diet Konstipasi

Makanan disediakan hangat atau pada suhu ruangan, jangan terlalu panas/dingin. Sayuran dimasak dengan benar. Menghindari buah-buahan dan sayuran mentah. Menghindari makanan yang memproduksi gas/menyebabkan kram, seperti minuman karbonat, permen karet, buncis, kol, makanan pedas, pemakaian sedotan.

d) Diet Laksatif/Tinggi serat

Diet laksatif/tinggi serat antara lain dengan mengkonsumsi makanan seperti ASI, buah-buahan, sayuran, jus apel dan apricot, buah kering, makanan tinggi lemak, coklat, dan kafein.

h. Komplikasi 

Komplikasi jangka pendek yang dapat terjadi pada anak dengan atresia ani adalah asidosis hiperkloremi, infeksi saluran kemih yang berkepanjangan, dan kerusakan uretra. Komplikasi jangka panjang yang dapat terjadi antara lain eversi mukosa anal, stenosis, infaksi dan kostipasi, masalah toilet training, prolaps mukosa anorectal, dan fistula kambuhan. Komplikasi lainnya antara lain obstruksi intestinal dan inkontinensia bowel.
i.   Masalah Keperawatan

Masalah keperawatan preoperasi pada anak dengan atresia ani adalah gangguan pola eliminasi konstipasi, gangguan rasa nyaman, dan gangguan proses keluarga. Masalah keperawatan postoperasi yang mungkin muncul adalah gangguan rasa nyaman nyeri, risiko tinggi infeksi, resiko tinggi kekurangan volume cairan, resiko kerusakan integritas kulit, dan resiko tinggi cedera.
j.   Intervensi Keperawatan

Perawat bertanggung jawab dalam mengidentifkasi adanya kelainan anorektal berupa tidak adanya lubang anus, fistula genitourinari, dan kelainan tulang belakang. Bayi baru lahir yang tidak mengeluarkan feses dalam 24 jam setelah lahir membutuhkan pengkajian lebih lanjut dan mekonium yang keluar dari lubang yang salah harus segera dilaporkan.
Asuhan keperawatan preoperatif meliputi evaluasi diagnostik, pengurangan tekanan intraabdomen, dan keseimbangan cairan. Evaluasi diagnostik yang dilakukan  adalah pemeriksaan laboratorium dan radiologi. Intervensi untuk pengurangan tekanan intraabdomen adalah klisma atau washing out (WO). Intervensi untuk keseimbangan cairan dengan pemantauan intake dan output, penkes orang tua klien untuk memenuhi kebutuhan minum klien sesuai BB klien, dan kolaborasi pemberian cairan intravena. 
Asuhan keperawatan post operatif anorektoplasti difokuskan pada penyembuhan luka operasi tanpa infeksi dan komplikasi lain, seperti: menjaga area anus tetap sebersih mungkin dengan perawatan yang sangan teliti, balutan temporer dan drain, perineal cleansing untuk mengurangi gesekan, zinc oxide dan hydrocolloids  untuk mengurangi iritasi kulit, posisi side-lying prone dengan pinggang diangkat, posisi supine dengan kaki diangkat dengan sudut 90° terhadap tubuh, pemberian makanan secara teratur setelah ada gerakan peristaltik, NGT dipasang 48-96 jam post operasi sampai muncul peristaltik usus, dan pemberian cairan intra vena untuk menjaga keseimbangan cairan.
Perawatan kolostomi yang dilakukan adalah merawat kulit di sekitar stoma, menjaga integritas kulit dengan hydrocolloid dressing, zinc oxide, atau campuran antara zinc oxide dan stoma, sementara untuk menjaga kepatenan kolostomi dari tarikan bayi/anak, maka dapat dilakukan dengan mengalihkan perhatian anak ketika mengganti kantung stoma dengan cara memberi mainan. Pendidikan Kesehatan yang dilakukan anatara lain: perawatan kolostomi, bowel management dan toilet training, modifikasi diet, dilatasi anal, dan dukungan kepada bayi.
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