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OZET

Anorektal Malformasyon Nedeni ile Ameliyat Edilmis Hastalarin Kontinans ve
Yasam Kalitesinin Degerlendirilmesi

Amacg: Anorektal malformasyonlar takibi ve tedavisi zor olan hastalik grubudur.
Bu nedenle opere edilen hastalar ameliyat sonrasinda da inkontinans, kabizlik ve soiling
gibi yasam kalitelerini etki eden problemlerle karsilasmaktadirlar. ARM nedeniyle
klinigimizde opere edilen hastalarin ameliyat sonrasinda olusan problemlerini
arastirmak ve bunlara etki eden faktorleri ortaya koymaktir.

Gere¢ ve Yontem: Ocak 2007 ile Aralik 2017 arasinda ARM sebebiyle opere
edilen 110 ¢ocugun dosyasi retrospektif incelendi. Calismaya dahil edilen hastalarda
prenatal patoloji, akraba evliligi, yasi, cinsiyeti, radyolojik bulgulari, bagvuru
sikayetleri, ilk miidahale zamani, ilk miidahale sekilleri, eslik eden anomaliler, genel
anestezi altinda muayene bulgulari, ameliyat teknikleri, kolostomi sekilleri, fistiil yeri,
ertken ve ge¢ donem komplikasyonlari, redo operasyon endikasyonu, operasyon
sekilleri, Holschneder, Kelly ve Temploton skorlama sonuglart kaydedildi. Opere edilen
hastalarda fistiil yeri, yapilan operasyon seklinin, eslik eden anomali ve digerlerinin
kontinans skorlama degerleri arasinda olan iligki arastirildi. Verilerin istatistiksel
analizinde IBM SPSS Statistics Versiyon 20.0 paket programi kullanildi.

Bulgular: Hastalarin 22 yiiksek tip, 44 orta tip, 32’si ise al¢ak tipti.6 hastada
kloakal anomali vardi. Alt1 hasta dis merkezde opere olarak gelmistir. Hastalarin
basvuru sikayetlerine bakildiginda en sik bagvuru sikayeti aniisiin yoklugu 63 (%57,3)
hastada mevcuttur. Hastalarin tanis1 genelde fizik muayene ile konuldu. Ek sistem
patolojileri ve eslik eden anomalileri aragtirmak i¢in USG,EKO,VCUG ve farkli grafiler
cekildi. Ek anomali en sik urogenital sistemde goriildii (%43,6). Ikinci siklikta ise
kardiak anomaliye (% 33,6) rastlandi. Hastalara ilk miidahele olarak en sik kolostomi
acilmistir.75 (%68,2) hastada kolostomi yeri inen kolondan olup diverjandi. Definitif
cerrahi ve redo cerrahide en sik kullanilan yontem PSARP’ti (88/16).Hastalarin
cogunda erken ve ge¢ ameliyat sonrasi komplikasyonlar rastlanmamustir. ilk yapilan
miidahile sekilleri (kolostomi agilmasi, dilatasyon, anoplasti, PSARP) arasinda,
norosirorjik miidahale edilenlerle edilmeyenler arasinda, iiriner sistemlerde patolojisi
olanlarla olmayan hastalar arasinda, definitif cerrahi sekilleri arasinda, definitif cerrahi
sonrasi 2’1i antibiyotik alanlarla 3’1ii antibiyotik alanlar arasinda ve fitiil yerleri arasinda
Kelly, Templton ve Holschneider skor ortalamalar1 bakimindan anlamli bir fark
bulundu. Kontinans degerlendirilmesinde kullanilan Kelly, Temploton ve Holshcnider
skorlamalar arasinda bir ¢ok diger parametrelerde ise anlamli fark bulunmadi. Sorguda
13 (%11,8) hastanin skorlama ile bagli bilgilerine ulasilmadi. Bizim ¢alismamizda
hastalarin genel skorlama ortalamalar yiiksek geldi. Holschneider skoru i¢in ortalama
puan degeri 10,56+3,72 ortanca 13°dii (2-14). Kelly skoru igin bu deger 3,97+1,97
ortanca deger 5 di (0-6). Temploton skoru i¢in ise bu deger 3,73+1,60 ortanca deger
4,5°di (0,5-4,5).

Sonug¢: Sonug olarak hastalarin ortalama % 15,5 de inkontinanas izlenmis olup bu
hastalarda da orta ve yliksek tip ARM, Down sendromu, MMR ve eslik eden koksiks ve
sakral anomaliler mevcuttu. Hasta yonetim kilavuzlarinda olmasa da her yas grubunda
kullanilabildigi icin, stimiilator muayenesini, hasta takibinde, tekrar operasyon
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gereksiniminde, postoperatif prognoz degerlendirilmesi i¢in Onermekteyiz. Yas grubu
uyumsuz olan, mental retarde hastalarda elektrik stimiiletorle yapilan muayeneler de
prognostik ve faydalidir. Algak tip atrezilerde, tasma inkontinansa neden olan kabizlik
cok olabilecegi i¢in ameliyat sonrast hastalarin kabizlik agisindan yakin takip
edilmelidir.

Anahtar sozliik: Anorektal malformasyonlar, Kelly, Holschnider, Temploton skoru



ABSTRACT

Evaluation of Continence and Life Quality of Patients who were operated Due to
Anorectal Malformation

Purpose: Anorectal malformations are a group of diseases which are difficult to
follow and treat. Therefore, the patients who were operated experience problems such
as incontinence, constipation and soiling after surgery, which affect their life quality.
The purpose of this study was to investigate the postoperative problems of patients who
were operated in our clinic due to ARM and to reveal the factors affecting these
problems.

Material and method: The patient files of 110 children who had been operated
due to ARM between January 2007 and December 2017 were analysed retrospectively.
Of the patients who were included in the study, prenatal pathology, the presence of
consanguineous marriage, age, gender, radiological findings, complaints at the time of
admission, time of the first response, types of the first response, comorbid anomalies,
examination findings under general anaesthesia, surgical techniques, types of
colostomy, the location of fistula, early and late period complications, indication of redo
operation, types of operation, Holschneider, Kelly and Temploton scoring results were
recorded. The relationship between the location of fistula, type of operation, comorbid
anomaly and scoring values of continence of the patients who had been operated was
investigated. The statistical analysis of the data was done by IBM SPSS Statistics
Version 20.0 package program.

Findings: 22 of the patients were high type, 44 of them were medium type, and
32 of them were low type patients. 6 of the patients had cloacal anomaly. Six patients
came after having been operated in an external centre. The complaints of the patients
were considered and it was seen that the most common complaint was the absence of
the anus in 63 (57.3%) of the patients. The diagnosis of the patients was generally made
by physical examination. USG, ECHO, VCUG and different radiographs were taken to
investigate additional system pathologies and comorbid anomalies. Additional anomaly
was seen in the urogenital system (43.6%) most. Cardiac anomaly (33.6%) was the
second most common. Colostomy was performed most frequently as the first response
to the patients. In 75 (68.2%) patients, the colostomy was done from the descending part
of the colon and it was divergent. PSARP was the most commonly used method in
definitive surgery and redo surgery (88/16). Early and late postoperative complications
were not experienced in most of the patients. Among the types of first responses
(opening colostomy, dilatation, anoplasty, PSARP), a significant difference in terms of
mean scores of Kelly, Templeton and Holschenider was found between the patients who
had neurosurgical intervention and the patients who did not, between the patients with
and without pathology in the urinary system, between types of definitive surgery,
between the patients who took dual antibiotics and the patients who took triplet
antibiotics after definitive surgery. No significant difference was between Kelly,
Templeton and Holschneider scores, which are used in the continence evaluation, in
terms of many other parameters. No information about the scoring of 13 (11.8%)



patients could be reached in the query. In our study, the overall mean scores of the
patients were high. The mean score for the Holschneider was 10.56+3.72, the median
was 13 (2-14). The mean for the Kelly score was 3.97+1.97 and the median was 5 (0-6).
The mean for the Templeton score was 3.73+1.60 and the median was 4.5 (0.5-4.5).

Conclusion: It was concluded in our study that incontinence were observed in an
average of 15.5% of the patients, and these patients also had moderate and high type of
ARM, Down syndrome, MMR and comorbid coccyx and sacral anomalies. Although it
is not included in patient management guidelines, we recommend the use of stimulator
examination for the patient follow-up, the need of reoperation and postoperative
prognosis evaluation as it is suitable to be used in all age groups. The examinations
which are performed by an electrical stimulator are also prognostic and advantageous in
mentally retarded patients who are in the incompatible age groups. As constipation that
causes overflow incontinence may be high in low-type atresia, patients should be
followed up closely for constipation after surgery.

Key words: Anorectal malformations, Kelly, Holschneider, Templeton score
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1. GIRIS ve AMAC

Anorektal malformasyonlar (ARM) aniis ve rektumun yani sira idrar ve genital
yollar1 igeren, hem erkek hem de kiz ¢ocuklarinda goriilebilen, etyolojisi bilinmeyen
genis hastalik yelpazesini igerir. Kusurlar ¢ok kii¢iik ve kolayca tedavi edilebilen
anomaliden, tedavi edilmesi zor, diger sistemik anomalilerle iligkili olan ve kotii
prognoza sahip olan anomalilere kadar degisir. Bu malformasyonlar giiniimiizde ¢ocuk
cerrahisinin 6nemli konularindan biridir. Dogumsal anorektal malformasyonlar son
bagirsagin embriyolojik donemde kloakaya agilmasi sirasinda meydana gelen gelisimsel
kusurlardir ve yaklasik 5.000 canli dogumda bir goriilir.” ARM gegmisten giiniimiize
kadar farkli tedavi yontemleri ile tedavi edilmistir. ARM’deki tedavi amaglari; anatomik
olarak gastrointestinal pasajin devamligini saglamak, varsa genitoiiriner sistem ile
arasindaki iliskiyi ortadan kaldirmak, neoanorektumun ve anal sfinkterin en dogru
anatomik rekonstriikksiyonunu saglamak ve gayta kontinansim1 saglamaktir. ARM
tedavisi icin son 25 yilda farkli cerrahi yontemler tanimlanmustir.”® Genel olarak
ARM’li hastalarin yagam kalitesi iyi olmasia ragmen, bazi ARM tiplerinde hastalar
yasam boyu defekasyon ve kontinansla ilgili problemler yasamaktadirlar. ARM’nin
komplikasyonlari; genel olarak hastanin yasam kalitesini bozan, hastalar1 ve ailelerini
de psikolojik yonden etkileyen, sosyal izolasyona kadar gidebilen, fiziksel ve psikolojik
yetersizlik hissine neden olan stresli durumlara yol agabilir.

Bu calisma ile iigiincii basamak bir merkez olan Cukurova Universitesi (CU) Tip
Fakiiltesi Balcali Hastanesi Cocuk Cerrahisi Klinigi’'nde ARM sebebiyle ameliyat
edilen hastalarin yasam kalitelerinin arastirilmast ve bu duruma etki eden faktorlerin
belirlenmesi amacladik. Elde edilecek sonuglarla hastalarimiz i¢in en uygun tedavi
seceneklerinin ortaya konmasi, klinik deneyimimizin artirilmasi, izlemlerde karsilasilan
sorunlarin belirlenmesi ve bu sorunlarin nedenlerinin ortaya konulmasini saglayacagini

diistindiik.



2. GENEL BIiLGILER

2.1. Tarihcesi

ARM ile ilgili ilk bilgi Babil’"de M.0O. 650 yilina ait yazili tasta bulunmustur.® Bu
donemde aniisii kapali dogan bebeklerin tedavisi, perinesi ve sakral c¢ukurundan
bagirsagi bulmak icin ¢esitli manevralarla, parmak, bigak veya degisik aletlerle delik
agma seklinde olmustur. Tarihte ilk imperfore aniis operasyonunu tarifleyen Paulus
Aegineta (625-690)’dir.” Ayrica Serafettin Sabuncuoglu’nun (1465) ‘Cerrahiyei
Ilhaniye’ kitabinda anorektal malformasyon tedavisinin resimleri ve minyatiirleri
bulunmustur (Sekil 1).2 1700-1800 yillarinda yazarlar perineden bagirsaga ulasilamazsa
peritonun agilmasimi  6nermisler.” Sonraki yiizyillarda Amussat 1835 yilinda
komplikasyonsuz ilk perineal yaklasiml anoplasti cerrahisini yapmustir.® 20. yiizyilin
ortalarinda tek seansli abdominoperineal prosediir popularite kazanmistir. 1953 yilinda
Douglas Stephan ARM nedeniyle 6len hastanin pelvik anatomisini 0grenmis ve
puborektal kasin diski kontinansi iizerinde roliinii belirlemistir.10 1981 yilinda Pefia ve
de-Vries tarafindan gelistirilen posterior sagittal anorektoplasti (PSARP) teknigi,
ARM’lere yaklasimda en énemli calismalardan biri olmustur.™ ** Giiniimiizde de bu
yontem hala popiilaritesini korumaktadir. 2000 yilinda Georgeson tarafindan
uygulamaya konulan laparoskopi yardimli anorekto-pull through (LEARP) teknigi ise

en son yeniliktir.*?

Tablo 1. Anorektal malformasyonlarda tarihge™

Aristoteles ve Geracao Anal atreziyi hayvanlarda tanimladi.™

Soranus Yenidogan bebeklerin hepsinde anal muayene yapilmasinin gerekli
oldugunu ve bdyle bir sorunu olan bebekleri biiylitmenin gereksizligini
ileri siirdii.”

Paulus. Imperfore aniis nedeniyle cerrahi girisim yapilarak yasayan ilk bebegi
yazdi. Anal membranin parmak veya bigakla yirtilmasini ve bolge
iyilesene kadar dilatasyonla takip edilmesi gerektigini 6nerdi.

Serafettin Sabuncu Kitabinda imperfore aniisiin delinmesi ile ilgili sekil ve teknikleri
yaymladi (Sekil 1).

Scultet (1660). Dilatasyon ile tedavi ettigi anal stenoz olgusunu yayinladi

Cooke (1676). Anal atrezili bir bebegi insizyon ve dilatasyon ile tedavi etti.
Diseksiyonun sfinkter yapilarina dikkat edilerek yapilmasi gerektigini
Onerdi.

Littre (1716) Imperfore aniislii bebeklere kolostomi agilmasi gerektigini dnerdi.

Morgagni (1761) Cok sayida imperfore aniis olgusunu bir araya getirerek yayinladi. Bu

olgular ciddi anomalisi olmayan ve tek insizyon ile kolayca tedavi
edilebilen hastalar1 igermekteydi. Ayrica 100 yasina kadar anovaginal
fistiilii ile yasayan bir olgudan bahsetti.




Tablo 1’in devam

Bell (1787) Bagirsagin kor sonlanan ucunun bulunmasi amaciyla orta hat perineal
insizyon yapilmasini, eger bagirsaga erisilemezse sakral bdlgeye bir
trokar ile girilmesini 6nerdi. Ancak bu girisim sonrasinda bircok
problem ile karsilagildi.

Dubois (1783) Imperfore aniislii bebeklere ilk kez inguinal kolostomi act1. Ancak tiim

olgular dliince bu girisim popiilerligini yitirdi.

Dieffenbach (1826)

Ilk kez anal transpozisyonu tanimladi.

Amussat (1835) Bagirsag, perineden girerek mobilize etti ve cilde agizlastirdi. Bu
yontem kisa siirede popiiler oldu. Paris’te 4 “Medical Gazete”de
yayinlanan bu girisim formal perineal yaklagimin dnciisii olarak kabul
edilmektedir.

Chassignac Kolostomiden kilavuz tel yardimiyla perineal diseksiyonu

kolaylastirmaya ¢alisti. Sfinkter fonksiyonlarimi korumak igin orta hat
insizyonunun yapilmasini, gerekirse bu insizyonun koksiks ve
sakrumun agagisina kadar uzatilmasini 6nerdi.

Mclead (1880)

Perineal yaklagimla bagirsagin bulunamadigi hastalarda laparotomi
yapilmasini 6nerdi.

Hadra (1884) McLead’in 6nerisini yerine getirdi.
Wangensteen ve Rice (1930) Invertogrami tanimladilar ve iki bebekte uyguladilar.
Ladd ve Gross (1939) Boston Cocuk Hastanesi’nin 41 yillik donemine ait 214 vakalik bir seri

yayinladilar. Distal kolostogram ilk bu olgularda kullanild:.

Rhoads, Pipes, Randall (1948)
ve Noris, Brophy, Brayton
(1949)

Tek seans abdominoperineal yaklagimi popiiler hale getirdiler.

Stephens (1953)

Once kadavra galismalar1 yaparak anorektal bolgenin anatomisi
iizerinde galisti. Daha sonra sakroperineal yaklagimi gerceklesti.

Kiesewitter ve Rehbein (1970)

Sakroperineal yaklasimdaki posterior insizyonu koksikse dogru
genisletiler

Peiia(1980)

11k kez posterior sagital yaklasimi uygulad

De Vries ve Peria (1982)

Posterior sagittal anorektoplastili olgular1 yayinlayarak teknigi
tanimladilar. Giiniimiizde de tiim diinyada en yaygin olarak kullanilan
yontemdir.

Georgeson (2000)

Laparoskopi esliginde anorektal pull-through gergeklestirdi.(LEARP)

Sekil 1. Anal atreziye yonelik girisimi gosteren minyatiir (Serafettin Sabuncuoglu)



2.2. Embriyoloji

ARM’lerin etyolojisi hakkinda pek ¢ok calisma yapilmasina ragmen, hala
aydinlatilamamis bir¢ok durum vardir. Bildigimiz kadar ile arka bagirsagin, lirogenital
(ventral) ve anorektal (dorsal) kisma farklilagsmasini agiklamak i¢in iki klasik teori
vardir:

1. Kloakanin septasyonu teorisi

2. Rektumun gogii teorisi

Cok geng embriyolarda arka bagirsak basit bir yapidadir (Sekil 2). Kraniyalde orta
bagirsagin devami seklinde, kaudalde ise dogrudan ektoderm ile temas halindedir ve
boylece “kloakal membrani” olusturmaktadir. Gelisim ilerledikge, arka bagirsagin

kaudal kism1 (kloaka); lirogenital ve anorektal olarak iki ayr1 organ sistemine ayrilir.

Sekil 2. Sicanlarda normal kloakal gelisiminin sematik cizimi®® (SEM fotograflarindan sonra

cizilmistir). (A) 12,5 giinliikk bir embriyo; (B) 14 giinlikk embriyo; ve (C) 15 giinliikk embriyo. Kloakal
membranmin (KM) dikeyden yatay konuma hareketine dikkat edin. Bu hareket, genital tiiberkiiliin ve
kloakanin ventral biiyiimesinden kaynaklanir. Urorektal kivrimin (kisa oklar) inisine dikkat edin. Kloakal
zarin dorsal kismi (gri noktalar) gelecekteki anal agikligin alanidir. Yildiz isaretli (*) oklar kuyruk
olugunu gosterir. Bu alan, kloakanin gelisiminde sabit noktadir. HG, arka bagirsak; KM, kloakal
membran; K, kloaka; TG, kuyruk bagirsagi; A, allantois; S, siniis iirogenitalis; W, Wolffian (mezonefrik)
kanali; U, tUreter.

2.2.1. Kloakanin Septasyonu Teorisi

19. yiizyilin sonlarinda Tourneux'’ ve Retterer’in'® calismalarmdan bu yana, bu
yollarin normal gelisimi i¢in “iirorektal septum” tarafindan kloakanin uygun sekilde

boliinmesinin gerektigi genel olarak kabul edilmistir. Bu teoriye gore, anormal septal
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gelisim her zaman anormal kloakanin olusumuyla sonuc¢lanmaktadir. Bununla birlikte,
arastirmacilar arasinda bu septumun dogasi ve gelisimi hakkinda hi¢bir zaman fikir
birligi olmamustir. Tourneux, septumun kraniyalden kaudale dogru hareket ettigini
diistinse de, Retterer’® kloaka liimeninde lateral kivrimlarin veya cikintilarin
goriindiigiinii iddia etti. Bu c¢ikintilar kaynasmali ve boylece septumu olusturmali,
kraniyalden baslayip kloakal membran (KM) seviyesinde kaudalde bitmelidir. Gegmiste
arastirmacilarin cogu bu teorileri desteklediler.

Stephens,™ bunun cesitli ARM formlarii en iyi sekilde aciklayabilecegine
inanarak her iki teoriyi birlestirdi. Tourneux tarafindan agiklandigi gibi septumun
kraniyal kismiin asagr dogru biiyiimesi gerektigini, oysa kaudal kisimda lateral

cikintilarin bu boélgede septumu olusturmak i¢in kaynasmasi gerektigini iddia etti.

2.2.2. Rektumun Gogii Teorisi

Insan yenidoganlarinda ARM morfolojisini inceleyen Bill ve Johnson® ile daha
sonra Gans ve Friedman,®> ARM’nin ¢ogu formunda fistiiliin “cktopik” bir anal agiklik
gosterebilecegini belirtti. Bu gézlemlerden, normal gelisim sirasinda rektumun aslinda
oldukga yiiksek bir pozisyondan anal ac¢ikligin normal alanina “gd¢ ettigi” sonucuna
vardilar. Bu gé¢ siirecinde, aniis perine bolgesinde kesin konumuna ulagsmadan once
durursa, ektopik bir anal kanal ortaya ¢ikacaktir. Bu spekiilasyon oldukea ¢ekici olsa da
ne bu arastirmacilar ne de diger arastirmacilar bu “go¢’e iliskin herhangi bir
embriyolojik kanit gdsterebildiler.

1986°da van der Putte,? iirorektal septumun “kloakal” farklilasma siirecindeki
temel roliinii reddetti. 1986’da van der Putte? “rektal” veya “anal” gd¢ teorisini
degistirdi. Normal ve anormal domuz embriyolarini incelerken, dorsal kloakada bir
“kayma” meydana geldigini tahmin etti. “°Bu kayma, dorsal kloakayr kuyruk olugu
alanina indirmeli ve bdylece burada gelecekteki anal aciklig1 olusturmalidir’” dedi.

1995 yilinda skanedici elektron mikroskobisi (SEM) kullanilarak normal fare
embriyolarinda arka bagirsagin gelisimi ile ilgili yapilan incelemelerde daha Onceki
raporlarin aksine yan kivrimlarin flizyonu ile kloakada bir b6lmenin meydana gelmedigi

ve anal acikligin yer degistirmesinin veya dorsal kloakanin kaymasimin gozlenemedigi

bulundu.?
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flerleyen asamalarda kloakal seklin degismeye basladigi, on dort giinliik fare
embriyosunda kolaylikla izlenebilen bir siire¢ olan genital tiiberkiilin ventral
biiyiimesinden kaynaklandigi bulundu (Sekil 2B). Bu biiyiimenin (1) kloakanin ventral
bir yone kayda deger bir biiyiimesi ve (2) dikeyden yatay konuma sallanan KM’nin
dikdortgen yer degistirmesi (Sekil 2 A-C) seklinde iki asamadan olustugu
kesfedildi.?* %

Normal kloakal gelisimde urakus divertikiilii ile rektum arasinda kiigiik bir
cokiintli gortlebilir (Sekil 3). Bu kivrim, {irogenital “septumun” ilk gostergesidir. Bu
sozde ‘“ayirma” islemi sirasinda neler oldugunu anlamak ve kloakalar1 igeriden
incelemek i¢in 13 giinliikk embriyolarin kloakalarma sagital olarak bakildiginda anal
kloakal ¢ikintilar veya anal kloakal duvar bilesenlerinin flizyon belirtileri yoktur.

Normal kloakal gelisimde iirorektal kivrimin kloakal membran ile fiizyonu ve
tirorektal kivrimin ucunun KM ile bulustugu bolgede KM’de bir par¢calanma mevcuttu.

Sonraki donemde anal delik bolgesinin gelisimi, ventral kloakanin kaymasi
doneminde (11. giin ile 15. giin arasinda), KM nin dorsal kism1 ve dorsal kloaka her
zaman kuyruk bdlgesi ile yakin temas halindedir. Ileride anal deligin acilim yeri olan bu
bolge kloakal gelisimde sabit noktadir (Sekil 2).

Ev farelerinin mutant tiirii olan ve labaratuvarda yetistirilen farelerde anormal
kloakanin gelisimi izlenmistir.”® Bu farelerdeki mutant gen sadece iskeleti degil ayni
zamanda rektumu ve iirogenital sistemi de etkiler. Anorektal ve lirogenital anomalilere
neden olur.”® Son zamanlarda, bu modelde anorektal anomalilerin spektrumunu analiz
edildiginde?” anormal klokalarda asagidakiler bulundu:

e Kloaka’nin alisilmadik bir sekli mevcuttu. Dorsal kloaka her zaman eksikti.

e KM cok kisaydi. Tiim vakalarda KM nin dorsal kism1 yoktu.

e Proksimal arka bagirsak ile kloaka arasinda anormal bir baglanti mevcuttu.
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Sekil 3. Normal (A) ve anormal (B) kloakanmmn sematik ¢izimleri.” * Anormal embriyoda kloakal
membran (KM) ¢ok kisadir (ok). Kloakal membran, kuyruk olugu bdlgesine (gri alan) uzanmaz. Dorsal
kloakasi eksik. Normal embriyoda (A), kloakal membran normal uzunluktadir ve kuyruk olugu bdlgesine
(mavi alan) uzanir.

Anormal kisa kloakal membran ve eksik kloakanin goriiniimii, kloakanin dorsal
kisminda son bagirsagin kalici ve tamamlayict apoptozunun bir kombinasyonu ile
aciklanmaktadir. Ilging bir sekilde, bu apoptoz Kubota ve arkadaslari tarafindan
gézlemlenmemistir.28 Mo ve alrkadaslarl29 tarafindan yapilan son arastirmalar, arka
bagirsagin normal gelisimi i¢in Gli2 transkripsiyon faktoriiniin 6nemini de gostermistir.

Bununla birlikte, SEM ¢alismasinda, ne yan duvar bilesenlerinin ne de ¢ikintilarin
kaynagma belirtileri goriilmiistiir. Farelerde bulunan anormal kloakalarin, normal sigan
embriyolarinda gozlemlenmedigi bu da normal kloakal gelisim spektrumunun bir
pargast olmadigini gostermektedir. Tiim anormal fare embriyolarinda dorsal KM ve
dorsal kloakanin eksik olduguna dikkat etmek 6nemlidir. Her iki yap1 da anal deligin ve
alt rektumun normal kurulmasi i¢in gereklidir. Bu nedenle, kusurlu bir kloakanin, eksik
veya yanlig yerlestirilmis bir anal agikliga ve rektum ile ventral iirogenital sistem

arasinda anormal bir iletisime neden olmasi sasirtict degildir.

2.3. Anatomisi ve Fizyolojisi

Normal pelvik anatominin bilinmesi, anorektal malformasyon ameliyatlarinda
karsilagilan patolojik anatomiyi anlamaya ve ¢oziimiine yardim eder. Pelvik taban

kaslarindan ti¢ ana kas digkilamadan sorumludur. Pelvik taban kaslar1 pelvik organlari
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desteklemektedir. Pelvik tabanin-pelvik diyaframin ana kasindan biri olan musculus
(M.) Levator Ani 6nden pubik kemige, arkadan sakrum ve koksikse baglanmaktadir.
M.Levator Ani; pubokoksik, puborektal, ilicokoksik kaslardan olusmustur. Bu kaslar
birbirleriyle i¢ icedir. Kas yapist sakrum ve koksiksin alt kismindan rektumun arka
kismina, ardindan cilde dogru uzanmaktadir. Rektuma uzanan dikey liflerden olusan alt
kism1 “Kas kompleksi” olarak adlandiriimaktadir. Ust kismi ise yatay liflerden olusup,
rektumu arkadan sarmaktadir. M. Levator Ani kasinin ventromedial segmenti,
puborektalis kasi olarak adlandirilir ve iiretra, vajen, anorektumu ic¢inde tutar. Bu kas
tirogenital ve anorektal hiatuslarin kasilma ile kapanmasinda gorev almaktadir. Levator
ani kasinin bir pargasi olan puborektalis kasi ise pubisten pubise U dongl seklinde
anorektumu sarar. Bu kas gevsediginde, rektum ve aniis arasindaki a¢1 artar, bu da
digkilamanin olusmasina izin verir. M. Levator ani inervasyonu sakral 3 - sakral 4’ten
ayrilan nervus (N.) sacralisin dali olan N. levator ani tarafindan yapilir. Eksternal anal

sfinkter ise n. pudentalis tarafindan inerve edilir.

2.3.1. Anal Kanal

Anatomistlere gére hindgutun pektinat ¢izgiden aniise kadar olan kism1 anal kanal
olarak adlandirilir. Anal kanal: internal anal sifinkter, eksternal anal sfinkter ve

longutidinal kas tabakasindan gelisen anal sfinkter kompleksi ile sarilidir (Sekil 4).%°

»,lpa/.l v

Sekil 4. Anorektumun anotomisi



Anal kanalin mukozasi dentat cizgide, ¢ok katli skuamdz epitelden, rektumun
kolumnar mukozal epiteli seklinde degismektedir. Burada ¢ok katli yassi epitel ¢ok katl
slindirik epitele doniigiir. Rektuma dogru epitel tabakasi mukus salgilayan rektumun
kiibik epiteline déniismektedir.** Pektinat cizginin altindan itibaren epitel iginde
uyarilara yanit verebilen, kati, sulu digkiy1r ve gazi ayirt edebilen reseptorler vardir. Bu
cizgi aym1 zamanda eksternal anal sfinkterin derin kisimlarii, puborektal kasin alt
sinirin1 ve internal anal sfinkterin 1/3 st kismu ile 2/3 alt kisminin bileskesini de
belirtir. Yani anal kanal internal ve eksternal sfinkterler tarafindan sarmalanmis
durumdadir. Anal kanal ARM’lerde agenetik veya disgenetik olabilir. Boyle oldugunda
eksternal anal sfinkter hindgutu tam veya parsiyel sekilde saramayacaktir. Anal kanal
agenezisinde hindgut, anorektal kas lizerinde veya pelvik tabanla kor bir kese veya bu
keseye fistiille sonlanir. Malformasyon, rektum ve iist anal kanali kapsar. Bu nedenle
rektal bir anomalidir. Anal kanal disgenezisinde ise hindgut anorektal halkanin altinda,
anal valv hattinda, pektinat hatta veya altinda kor kese seklinde veya fistiille sonlanir.

ARM olan ve olmayan ¢alisma hayvanlarinda anal bezler bulunmustur.31

2.3.2. internal Anal Sfinkter

Bu rektumun i¢ sirkuler diiz kas tabakasimnin u¢ kismidir. Anorektal birleskede
rektumun muscularis propriasinda degisiklikle olusmaktadir. I¢ dairesel katman ig
sfinkter haline gelmek icin kalinlasir. Klasik bilgilere gore mukozanin hemen altinda
yerlesir ve 2/3 kismi pektinat hattin proksimaline kadar uzanir. internal anal sfinkter
(I.A.S.) istirahat aninda aniisun siirekli kapali kalmasmi saglamakla yiikiimliidiir.*!
Internal sfinkter defakasyona kars1 koyan en dnemli faktdrdiir ve normalde anal kanali
tikamak i¢in siirekli olarak kasili durur. Klasik bilgiler disinda son donem
calismalarinda bazi yazarlar internal sfinkterin sadece monometrik calismaya
dayanilarak s6ylendigini, boyutunun ve kesin sinirinin olmadigini, bagirsak kontroliinde
Ooneminin olmadigim diisinmektedirler.* Diger yazarlar ise internal sfinkterin bagirsak
kontroliinde énemli oldugunu®** bundan dolay1 bazt ARM’lerde fistiiliin distal kismini

korumanin gerekliligini diisinmektedirler.**

Bazilar ise kabizlig1 6nlemek i¢in distal
kismin ¢ikarilmasimin gerektigini savunmaktadirlar. Alberto Pena ve arkadaglarina gore

kabizlik ve diski kontroliinde bagirsagin bu kismi rezeksiyondan iliskisizdir.>’



2.3.3. Eksternal Anal Sfinkter

Internal anal sfinkterin disinda yer alan eksternal anal sfinkter (E.A.S.), istemli
diskilama ihtiyaci1 ve diski kontroliinde gorev almaktadir. Icinden rektumun gectigi
halka seklinde bir yap1 olusturan puborektal kas, anatomik olarak eksternal anal sfinkter
(E.A.S.) ile iligkilidir ve kontinans1 saglamada en nemli kas yapisi olarak kabul edilir.
Eksternal anal sfinkter kaslari; onde perineal cisimcige, arkada anokoksigeal rafeye
tutunan, dentat hattin asagisinda kalan, anal kanali ¢epegevre saran, istemli kontrol
altinda olan ¢izgili kastir. Anatomik olarak kas 3 grup liflerden olusmustur: ciltalti,

yiizeyel ve derin.

2.3.4. Anorektal Bolgenin Innervasyonu

M.levator ani innervasyonu sakral 3-4 sinirlerinden ayrilan N. sacralisin dali olan
N. levator ani tarafindan yapilmaktadir. Eksternal anal sfinkter ise N. pudentalis
tarafindan innerve edilmektedir. Bu iki sinir pelvik taban kaslarina tek bir iiniter kitle
gibi davranmaktadir. I.A.S. i¢c otonom (sempatik, parasempatik ve nitrijenik) ve enterik
sinir sistemiyle innerve edilir. Sempatik innervasyonu Lumbar L2- L4 splanknik sinirler
ve inferior mezenterik gangliondan gelen hipogastrik sinirlerle saglanir, bu sinir primer
olarak uyaricidir ve 1.A.S. kasilmasi saglar. Parasempatik innervasyonu S2-S4 &n
boynuzlaridaki ganglionlardan ¢ikar, pelvik pleksus yoluyla ulasir ve genellikle 1.A.S.

gevsemesini saglar.'* 38-40

2.3.5. Kontinans ve Defekasyon Fizyolojisi

Serebellar merkezler tarafindan kontrol edilen istemsiz ve istemli mekanizmalarin
bir arada ¢alismasiyla gerceklesen karmasik bir kombinasyondur. Rektumun gerilmesi
sonucu sakral arkin tetiklenmesiyle gelisen bir reflekstir. Cocuklarda 6-18 ay sonrasinda
bu reflekste kontrol saglanmasi beklenmektedir. Defekasyon refleksi tizerinde kontroliin
gelisimi, bu refleks lizerinde olan inhibisyonun artisina baglidir. Serebellar kortex
sadece refleksi engellemez, hem de uygun durumlarda onu baslatabilir. Yemek yedikten
10-15 dakika sonra baslayan gastrokolik refleks 30 ila 40 dakika devam eder. Kolonun
proksimal kisminda sadece sempatik, distal kisminda sakral kismin da katildig: cifte

innervasyon mevcuttur. Bu nedenle distalde peristaltik haraketler daha giicliidiir.
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Distalde rektuma ulasan digki burada basinci artirir. Artan intrarektal basing puborektal
kastaki ve parapubal dokulardaki distansiyon reseptorlerini uyarir ve bilingli olarak bir
digkilama hissedilir. Ayn1 zamanda rektoanal inhibitor refleks sonucu internal anal
sfinkter bir miktar gevser ve bir miktar digki anal kanal ile temas eder,> 143744

Transizyonel zondaki asir1 hasas anal kanal mukozasindaki reseptorler yaklasan
rektal igerigin kati, sivi veya gaz seklininde ayrimini yapar.

Eksternal anal sfinkter ve puborektal kasin kontraksiyonu ile diskinin anal
kanaldan c¢ikmasi onlenir. Eger diskilama amaclanmamigsa, istemli olarak kasilan
puborektal kas, igerigi reseptdrden zengin bolgeden geri rektuma gondererek
diskilamay1 durdurur (Sekil 5).

Puborektal kas, rektum ve anal kanal arasinda bir a¢1 olusturur. Uykuda ve
istirahat halinde bu a¢1 yaklasik 90 derecedir. Bu durumlarda kastaki kontraksiyonlar
anorektal bileskenin 6ne ve yukariya dogru yer degiserek agilanmasina neden olur.
Sonugta anal kanalin girisini valv seklinde kapatarak kontinansa yardimer olur. Ikinma
halinde ise yaklasik olarak 135 derecedir. Digkilanma sirasinda intrabdominal basing
artar, puborektalis ve sfinkter kaslar1 gevser, anorektal ac1 diizlesir, anal kanalin boyu
diizlesir ve perine asagi dogru iner. Eksternal anal kanal basinci yenilir ve defekasyon

. 6,14,24,37,42, 45,46
gerceklesir.

Sekil 5. Defekografi asamalar:

2.4. insidans

ARM’lerin insidans1 cografik olarak farklhidir. Avrupa’da birkac iilkede farkli
yayginlik oranlar1 bildirilmistir. Ornegin Danimarka’da 1980°den 1993 yilia kadar 13
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yillik bir siirede insidans1 10,000 canli dogumda 3,8’di. Macaristan ve Budapeste’de
1970 ve 1977 yillarinda insidanst 10,000 canli dogumda 1,8’di.*” * Uzak Dogu’da
Singapur’da bu oran 10,000 canli dogumda 0,86 olarak raporlanmlstlr.“9 Bazilar1 bu
prevalans farkliliginin vaka kayit sisteminde olan problemden kaynaklandigini
diisiinmektedir. Mesela Irlanda’da aymi iilkenin iki sehrinde (Galway’da 10,000 canl
doguma 1,2) Dublin’de 10,000 canli dogumda 4,1) farkli kayitlar yapilmistir. Bu
nedenlerle prevalans araligi her 10,000 canli dogumda 0,86’dan 7,7 ye kadar degisse de
genel insidans 10,000 canli dogumda 2-2,5°dir.* %

ARM’lerin ailevi 6zelligi de mevcuttur. Ik cocugu ARM olan bir ciftin ikinci
¢ocugunda ARM goriilme riski % 1°dir.>*® Ailesel olgularda hastalarn gogunlukla
erkek olmasi kalitimin seks kromozomlart ile ilgili oldugunu diistindiirmektedir.

ARM’lerin 1/3 kismu kizlarda, 2/3 kismi da erkeklerde goriiliir. Erkeklerde en sik
rektotiretral fistlil seklinde, kizlarda ise rektovestibuler fistiil seklinde karsimiza

cikmaktadur. Fistiilsiiz anal atreziler yaklasik olarak % 5 civarindadir.®®

2.5. Siiflama

Hastalarin ameliyatlarinin planlanmasi1 ve hastanin takibinde smiflandirma
gereklidir. Literatiirde farkl hastaliklarda giinliik kullanilan ¢ok sayida siniflandirma
sistemleri mevcuttur. ARM’ler i¢in siniflandirilma hazirlanmasi zor oldugu i¢in yillarca
farkli sistemler olusturulmustur. Proktolojinin babasi olan Amussat 1935 yilinda ilk
ARM smiflamasini yapmls‘ur.9 Ladd ve Gros tarafindan yapilan smiflama, ilk klinik

standart haline gelen smiflama olmustur.>’

Tablo 2. Ladd ve Gross siniflamasi

1 Anal ve anorektal stenoz

2 Imperfore anus

3 Imperfore aniis kér sonlanan fistiillii pos kolon
4 Rektal atrezi

1963 yilinda Malbourne ekibi Stephens’in liderliginde, ARM’leri yiiksek ve alcak
olarak smniflandirdi. 1964 yilinda Santuli, Ladd ve Gross’un caligmalarina dayanan
siniflama onerdi. Burada lezyonlar algak (infralevator) ve yiiksek (supralevator) olarak

ayrlhyordu.58 1970 yilinda Malbourn’de c¢ocuk cerrahisi kongresinde ARM’ler
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sempozyumunda sonraki donem karmasikliklar1 azaltmak icin, uluslararasi siniflamasi
yapildi. Smith ve Stephan’in erken donem c¢alismalarina dayanarak 1970 yilinda
uluslararasi siniflama lezyonlar1 yiiksek, orta ve algak olmak lizere ii¢ gruba ayirdi.
1984 yilinda Winconsinde (ABD) Wingspread Konferans Merkezinde uluslararasi
Malbroun siniflandirmasi giincellendi, bazi alt gruplar smiflandirmadan ¢ikartildi.
Kloakal anomali ise farkli bir grupta siniflandirildi. Bu smiflandirma Tablo 3’de
gosterildigi  gibi  yiiksek, ara (intermediate) ve algak anomali seklinde

31n1ﬂand1r11mlst1r.59

Tablo 3. Wingspread siniflamasi

Anomali seviyyesi Erkek Kiz
Yiiksek 1.Anorektal agenezi 1.Anorektal agenezi
A Rektovezikal fistiil A Rektovajinal fistil
B.Fistiilsiiz B.Fistiilsiiz
2.Rektal atrezi 2.Rektal atrezi
Orta 1.rektouretral fistiil 1.Rektovestibiiler fistiil
2.Fistiilsiiz anal agenezi 2.Rektovajinal fistiil
2.Fistiilsiiz anal agenezi
Alcak 1.Anokutandz(perineal) fistiil 1.Anovestibiiler (perineal) fistiil
2.Anal stenoz 1.Anokutandz (perineal) fistiil
2.Anal stenoz
Kansik Nadir malformasyonlar Nadir malformasyonlar

Persistan kloakal anomali

Pena’ya gore yiiksek, ara ve alcak anomali siniflamasi keyfidir, hastaligin
tedavisine veya prognozuna dayali degildir. Pena; diger siniflandirma sistemlerinin
karmagik oldugunu, yanlis taniya ve gereksiz ameliyatlara neden oldugunu
savunmustur. Pena, ARM’leri fistlil yerlesimine ve anatomik kusurlara gore

siiflandirmay1 6nermistir (Tablo 4).60

Tablo 4. Pena simiflamasi

Perineal (kutanoz) fistiil Perineal (kutanoz) fistiil
Rektouretral fistiil Vestibiiler fistiil

Bulbar

Prostatik
Rektovezikal fistiil Persistan kloaka
Fistiilsiiz imperfore aniis Fistiilsiiz imperfore aniis
Rektal atrezi Rektal atrezi

Mayis 2005°te Vestfaliya Krikenberk Kastlinda (Almanya) ARM’lerin takibi,

tedavisi ve smiflandirilmasi i¢in uluslararast bir kongre gerceklestirildi. Bu yeni
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siniflama malformasyonlari anatomik ve embriyolojik Ozelliklerine odaklanmadan,

major klinik gruplar ve nadir/bdlgesel varyant olarak iki gruba ayird (Tablo 5).%

Tablo 5. Krickenbeck siniflamasi

Perineal (kutanoz) fistiil
Rektoiiretral fistiil
Bulbar
Prostatik
Rektovezikal fistiil
Vestibuler fistiil
Kloaka
Fistiilsiiz
Anal stenoz

Pos kolon

Rektal atrezi / stenoz
Rektovajinal fistiil
H tipli fistiil

Diger

2.6. Eslik Eden EkK Anomaliler

ARM’lerin etyolojisi bilinmemekle birlikte, hastaligin ana nedeninin genetik

%0, 8285 Cevresel faktorlerle ilgili galismalar

faktorlere bagli oldugu diisiiniilmektedir.
olsa da bunlarin ARM gelistirilmesinde rolii muhtemelen ¢ok azdir. ARM’lerin yaklagik
% 50’sinde eslik eden ek anomaliler mevcuttur. Eski siniflamaya gore olan yiiksek ve
ara tiplerde ek anomali goriilme siklig1, alcak tiplere gore daha yliksektir. ARM’lere
eslik eden kromozom anomalileri ve sendromlar da mevcuttur. ARM insidans1 Trizomi
21 olan gocuklarda % 2,2 goriilmektedir.>® °® Bu oran normal popiilasyondan 15 kat
daha fazladir. Kromozon anomalisi olmayan hastalarda ARM’lere eslik eden anomaliler
genelde kardiak, vertebral, {iriner, genital ve gastrointestinal sistem anomalileridir.

Sakral deformite en sik eslik eden anomalidir.® Bu anomaliler: kisa sakrum,
sakral vertebranin yoklugu, sakral hemivertebra seklinde goziikmektedirler. Ozellikle
hemisakrum seklinde olan sakral bir defekt, anal atrezi ve presakral Kitle (teratom)
Currarino triad: olarak bilinir ve giiglii bir ailesel yatkinliga sahiptir.”* "*

Sakral oran 0,0-1,0 arasinda degismekte olup, ¢ocuklarda normal orani 0,77 dir.
ARM’lerde bu oran 0,7’den biiyiikse normal bagirsak kontrolii ile iliskilendirilmektedir.

Bu oran 0,4’den kiiciikse, hastalarin inkontinan olmas1 muhtemeldir (Sekil 6).72
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Normal oran BC/AB=0,77
Sekil 6. Sakral oran

ARM’lerde en sik goriilen spinal problem tethered korddur.”*™® Tanist MR ve
USG ile konulmaktadir. Genelde tethered korda yiiksek tip defektlerde, spina bifida ve
anormal sakrumu olan hastalarda rastlanmaktadir. Gergin kordun serbestlesdirildikten
sonra da inkontinansin devam etmesinden dolay: profilaktik serbestlestime ameliyatinin
hangi hastalara gerekli oldugu heniiz tartismalidir.**

Kardiyovaskiiler anomaliler yaklasik olarak hastalarin 1/3 de goriilmekte olup

54,77

onlardan yalniz % 10’unun tedaviye ihtiyaci vardir. En sik rastlanan lezyonlar ASD,

PDA olup, bunlar1 VSD ve Fallot tetralojisi takip etmektedir.

Genitoiiriner sistem anomalileri % 20-54 arasinda degismektedir.*> "® ™ Bu
anomaliler; VUR, renal agenezi ve renal displazi seklinde siralanmaktadir.® ™ Inmemis
testis anal atrezili hastalarin % 20’sinde, hipospadias ise % 5’inde gbn’ilmektedir.go’ -
Kiz ¢ocuklarmin ise yaklagik 1/3’linde vajinal duplikasyon, vajinal atrezi, bikornu
uterus, uterus didelfis gibi anomaliler gé’)riih"lr.82

Gastrointestinal sistem anomalilerinden trakeodzefagel anomali % 10, duodenal
atrezi ve malrotasyona sekonder gelisen duodenal obstriiksiyon ise % 1-2 arasinda
degismektedir. Anal atreziler VACTER ve VACTERL birlikteligi seklinde karsimiza

cikmaktadir.

2.7. Tam

ARM’lerin tanist dogum sonrast hastanin yapilan fizik muayenesi (Sekil 7) ve
radyolojik degerlendirilmesi ile konulmaktadir. Prenatal yapilan incelemeler ile hastanin

dogrudan tanis1 konulamamaktadir. Prenatal yapilan ultrasonografi veya MR’da
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hastalarda rastlanan hidronefroz, renal agenezi, noral tiip defektleri, tethered kord,
hidrokolpos, dilate kolon, radiyal ve vertebral anomali, mesane yokluguna eslik eden
omfalosel varliginda ARM’ler de akla gelmelidir.sg’ 84

ARM ile dogan yenidogan bir bebege ilk Once sivi resiistasyonu baslanip,
aspirasyonu Onlemek i¢in orogastrik dekompresyon uygulanmali ve antibiyotik tedavisi
baglanmalidir.> Kazamlan zamanla hastaya radyolojik ve laboratuvar degerlendirmeler
yapilarak artezinin tipi, eslik eden ek anomaliler ve varsa fistiiliin yeri tayin edilmelidir.
Bununla birlikte hastaya kolostomi gerekip gerekmedigine karar verilmelidir. Tim
bunlar hastaligin prognozunu belirleyen 6nemli faktorlerdir.

ARM’lerde eslik eden ek anomalilerin tespiti amactyla yapilmasi gerekenler:

e Ozofagus atrezisini ekarte etmek igin orogastrik sonda takilmal,

e Kalp, vertebra ve kosta anomalilerinin tespiti i¢in akciger grafisi, lumbosakral
vertebra anomalilerinin ve diger sindirim sistemi anomalilerinin tespiti igin
tetkikler yapilmali,

e Konjenital kalp hastaligindan siiphelenilmesi durumunda EKG ve EKO
yapilmali,

e Uriner anomalilerin, hidronefroz ve hidrokolpos tespiti igin ise renal ve
abdominal ultrasonografi yapilmalidir.

Yenidogan doneminde perineye yapilan detayli fizik muayene ile olgularin

% 90’mna tam1 konulabilmektedir. Muayenede hastanin cinsiyeti belirlenmeli, {iretral,
genital ve anal acikliklar varsa buraya agilan fistiil ve gelen igerigin ozelligi
bilinmelidir. Erkek yenidoganin perine muayenesinde intergluteal araligin diizlesmesi-
flat buttom- goriiniimii fistiil agzinin olmamasi, perineal kaslarn iyi gelismedigini
dolayisiyla kotii prognozu gosterir. Bunun disinda bifid skrotum veya atipik bir
hipospadiasin varhiginda yiiksek tip bir anomaliden siiphelenilmelidir. Olgunun
perinesinde i¢inden mekonyum gelen bir fistiiliin goriilmesi, bucket handle-bavul sap:
seklinde deri kivriminin olmasi, pearl sign-inci isareti seklinde skrotal raphe iginde
beyaz ve siyah renkli noktaciklar halinde mekonyum birikintilerinin varligi, bebek
agladig1 zaman aniisiin olmasi1 gereken yerde bulging-kabariklik gorilmesi, perinenin
uyarilmasi ile eksternal anal sfinkter kasina ait kasilmanin goriilmesi algak tip atrezinin

belirtileridir.
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CUTF Cocuk Cerrahisi Klinigi arsivinden alinmustir.
Sekil 7. Anal atrezili erkek ve kiz hastanin perine goriiniimii

Kiz bebeklerde fizik muayene litotomi poziyonunda dikkatli sekilde yapilmalidir.
Kiz bebekte aniis yoksa veya perinede yerlesmis bir ektopik aniis yoksa vestibiiliin
dikkatle incelenmesi gerekmektedir. Aniisii kapali olan bir bebekte mekonyumun vajen
icinden gelmesi rektovajinal veya kloakal malformasyonun belirtisidir. Hastada hymen

yoksa ve tek agiklik mevcutsa kloakal anomali akilda tutulmalidir.

2.7.1. Radyolojik Degerlendirme

ARM’lerin degerlendirilmesinde ¢ekilen radyografilerde sadece kalp, vertebra ve
kosta anomalilerini degil, diger sistemlerde eslik eden patolojiler de arastirilmalidir.
Hastaya g¢ekilen posteroanterior akciger grafisinde; konjenital kalp hastaligi acisindan
kalbinin biiyiikliigli ve yerlesimi, akciger ile ilgili baska defektlerin varligi bakimindan
toraks boslugu, situs inversus yoniinden mide gaz odaciginin ve karacigerin yerlesimi,
vertebral anomaliler yoOniinden lumbosakral vertebralar, rektoprostatik veya
rektovezikal fistlil yoniinden mesane kubbesinde toplanmis bir gaz gdlgesinin varlig
degerlendirilmelidir. ARM’li hastalarin yaklasik % 3’iinde duodenal atrezi mevcuttur ve
bu durmda ayakta direk karin grafisinde (ADKG) ‘double bouble’ gorinimii g(irﬁlﬁr.86
Ayrica atrezik bagirsagin distal ucunu degerlendirerek atrezinin seviyesini teyit etmek
icin 1930 yilinda Wangesteen ve Rice tarafindan yapilan tetkike invertogram denir.
Prosediir, dogumdan itibaren 24 saatten Once c¢ekilmisse ve c¢ekim kurallarina
uyulmazsa yanlis yorumlanabilir. Daha kolay ve pratik yapilan diger islem ise ‘cross

table’ lateral filmidir (Sekil 8).
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CUTF Invertogram Cocuk Cerrahisi Klinigi arsivinden alinmistir.
Sekil 8. invertogram ve Cross table tetkiki®" *

Kolostomi agilan hastalara distal kolondan basingli yapilan floroskopik
kolostogram ile distal kolonun, rektumun anatomisi ve fistiil olup olmadigi dogru
sekilde gorlntiilenebilir. Bu teknik 1972 yilinda ilk kez Cremin tarafindan
gerg:ekles‘[irilmis‘tir.89 Bunun disinda VCUG ile renal trakt anomalileri, eslik eden
vezikotliretral reflii ve rektoliriner sistem degerlendirilir. Bazi yazatrlargo'92 USG
vasitastyla anal dimple iizerindeki deriden distal rektum arasindaki 6l¢iimiin, X-ray
lateral cross table ile yapilan Ol¢iimle benzer oldugunu belirtmislerdir. Bilgisayarli
tomografi pelvik kaslarin ve kemik yapilarin degerlendirilmesinde kullanilmaktadir.
Manyetik rezonans grafide ise bu 6zellik daha gelismis olup rektal duvar, pelvik kaslar
ve terminal bagirsaklar net secilmektedir.® Genel anestezi altinda muayene ile anal

sfinkter kaslar1 degerlendirilmektedir.

2.8. Ameliyat Oncesi Degerlendirme

Yenidogan hastalarin fizik muayenesi ve 24 saat sonra yapilan radyografik
degerlendirme sonrasi, yapilmasi gereken hastaya cerrahi yaklagim seklinin
planlanmasidir. Hastalarin ilk 24 saat i¢inde varsa fistiilden gaita yapmalar1 veya
rektumda gaz goriilmesi beklenir. Fistiiliin yeri belirlendikten ve VACTER taramast
(Sekil 9) yapildiktan sonra miidahalenin kolostomi veya primer cerrahi olmasi yoniinde
karar verilir. Eger perinede mekonyum mevcutsa, gaz rektumun distalinde, koksiks
seviyesinin altindaysa veya perine ile aradaki mesafe 1 cm’den kii¢likse hastaya primer
cerrahi islem planlanabilir. Olgiim 1 cm’den biiyiik olanlar yiiksek tip ARM kabul
edildigi i¢in kolostomi yapilmasi planlanabilir. Prematiir ve eslik eden anomalisi olan
rektoperineal ve rektovestibiiler fistiilli hastalarda ise dilatasyonla birka¢ ay takip

sonras1 tamamlayici primer cerrahi iglemi yapilabilir.
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Vacterl taramas
Spinal radiografi
Sacral radiografi

Sekil 9. Fiziksel muayene ve radiografilere dayah anorektal malformasyonlu erkek yenidoganlarin
yonetimi icin algoritma94
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Distal kolostogram cerrahlar i¢in yardimci oldugundan kolostomisiz primer
cerrahi yapilan hastalarda islem daha koérlemesine oldugu i¢in iiretra yaralanmasi, iiretra
mobilizasyonu, mesane boyunu mobilizasyonu, vas deferens veya seminal vezikiil
yaralanmalar1 gibi komplikasyonlar daha sik gérﬁlmﬁstﬁr.g‘r" % Kiz gocuklarda, fizik
muayenede perinede tek orifis varsa yani hasta kloakal anomaliyse, fistiilsiiz anal
atreziyse ve rektovajinal fistiil mevcutsa yiiksek tip ARM kabul edilip kolostomi
yapilmalidir (Sekil 10). Kloakal anomalili hastada USG’de eslik eden hidrokolpos
mevcutsa kolostomiye ek olarak vajinostomi de yapilmaktadir.

-—[ Anﬁsﬁnhnavan‘ﬂ)luzbebekl

4

[ Kag tane perineal delik var? l

Sekil 10. Anorektal malformasyonlu kiz hastalar i¢in karar verme algoritmas194



2.9. Ameliyat Yontemleri
2.9.1. Kolostomi

Hastada anorektal malformasyon tanimlandiktan sonra daha onceki bolimde
bahsedildigi gibi yiiksek tip olan atrezili hastalarda kolostomi yapilmasi gerekmektedir.
Kolostomi kalin bagirsagin tikanikliklarda, konjenital malformasyonlarda ve diger
nedenlerle cilde agizlastirilmasidir. Islem konjenital malformasyonlarda hem pasajin
devamliligini saglamak, hem de enfeksiyondan koruma amaghdir.*® 8 9% Tarihte
prosediirii ilk kez 3 giinlikk cocuk hastaya 1783 yilinda Antoine Dubois yapmustir.'%*
Kolostominin bir faydasi da distal kolostogram cekilerek, fistiil ve distal anatomiyi

anlamaya yardim etmektir.%? ™

Kolostominin birka¢ yéntemi mevcut olup ARM’lerde
genelde onerilen yontem diverting desendostomidir (Sekil 11). Sigmoid ostomide daha
sonraki yapilacak definitif cerrahi, pull-through islemi i¢in yeterli bagirsak
kalmamaktadir. O yiizden sigmoid ostomi Onerilmemektedir. Sag transvers kolostomi,
bazi cerrahlar tarafindan onerilse de ¢ok kullanilmamaktadir. Kloakal anomalilerde ve
rektovezikal fistiillerde tercih edilmelidir. Inen kolondan daha proksimalde yapilan
ostomilerde distal kisminin yikanma zorlugu, kullanilmadig1 zamanla atrofiye gitmesi,
fistiilden gecen idrarin uzun segmentden emilerek asidoz yapmasit miimkiindiir. Loop
ostomiler ise gaita proksimal ugtan distal uca gectigi icin iiriner sistem enfeksiyonu,
distal kisimda genisleme, prolapsus, iginde gaita birikmesi (fekal impaction) daha
fazladir.

ARM’lerde Onerilen diverting desendostomi ameliyatinin birka¢ teknik 6zelligi
mevcuttur. Operasyonun lokalizasyonu sol alt kadranda, sol oblik karin insizyonu ile
yapilir. Proksimal ug everte edilerek gobek, spina iliaka anterior superior ile sol kosta
acis1 arasinda kalan iiggenin merkezine, distal ug ise insizyonun medialine daraltilarak
miikoz fistiil seklinde agizlagtirilir. Distal ostomi ucu sadece kolostogram ve gerekirse
yikama i¢in kullanilacagindan buranin proksimal kadar genis olmasina gerek yoktur. Bu

sekilde yapildiginda ayn1 zamanda prolapsus da engellenmis olmaktadir.
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CUTF Cocuk Cerrahisi Klinigi arsivinden alinmistir.
Sekil 11. Sol alt kadrana ac¢ilmis desending kolostomi

2.10. Cerrahi Teknikler

ARM’lerin smiflandirilmasinda 2005 yilinda Krikenberg cerrahi teknik
siniflandirilmasi kabul edildi (Tablo 6).1%

Tablo 6. Cerrahi tekniklerin uluslararasi siniflandirmasi

PSARP

Anterior sagittal yaklagim

Sakroperineal operasyon

Perineal operasyon

Laparoskopi esliginde pull through

Abdominosakroperineal pull through

Abdominoperineal pull through

PSARP en c¢ok wuygulanan cerrahi yontemdir (Sekil 12). Anorektal
rekonstruksiyon cerrahisi ya kolostomiden sonra ya da kolostomisiz sekilde yapilir.
Ameliyat Oncesi profilaktik tek doz antibiyotik kullanimi onerilmektedir. Bagirsak
temizligi ile ilgili goriigler farkhidir ve en ¢ok bagirsak irrigasyonu seklinde
onerilmektedir. Definitif cerrahide, erkeklerin % 10’unda (rektovezikal fistiil), kizlarda
ise kloakal anomalilerin % 40’inda abdominal yaklasimli cerrahi gerekmektedir.
Hastalara ameliyat sirasinda iiretra travmasinin Onlenmesi amagli foley sonda ile
kateterizasyon Onerilmektedir. Mesaneyi innerve eden sinirler buradan ge¢cmedigi i¢in
cerrahide hep orta hat insizyonu kullanilmaktadir. Posterior sagital yaklagimda

kullanilan elektrik stimiilatorii  kilavuzlugunda kasilmalarin ve sfinkterin yeri
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belirlenerek, her tarafa kaslarin esit boliinmesi saglanir. Rektoperinel fistiil gibi alcak tip
defektlerde yaklasim kii¢iik (yaklasik 2 cm) insizyonla ve sadece parasagittal kaslari ve
kas kompleksini igerecek sekilde yapilmaktadir. Daha yiiksek tip atrezilerde ise
insizyon uzun ve levator ani kaslari da i¢ine alacak sekilde derin yapilmaktadir. Bu
cerrahide Onemli basamaklardan biri de rektumun {irogenital sistemden ayirma

103
asamasidir.

CUTF Cocuk Cerrahisi klinigi arsivinden alinmustir.
Sekil 12. PSARP ameliyati

2.10.1. Rekto-Uretral Fistiil

Bu anorektal malformasyon iki alt gruba ayrilir: 1) rektoiiretral bulbar fistiil 2)
rektoprostatik fistiil. Fistiil ne kadar yukarida yerlesirse eslik eden anomali o kadar ¢ok,
kontinans olasilig1 ise o kadar diisiik olur. Hastanin fistiilii yiiksek tipse cerrah bu
hastalara distal kolostogram g¢ekmeden ve kolostomi yapilmadan definitif cerrahi
planlamamalidir. Islemde kesi, dnceki ameliyattan farkli olarak daha uzun ve daha derin
yapilmali ve kesi sakrumun ortalarindan stimilatorle isaretlenmis yere kadar inmelidir.
Cerrahi islemde fistiiliin yerini saptamak icin sistoskopi yapilabilir. Cerrahi islemde
fistiil bulbar diizeydeyse rektum levator kaslar1 hemen altinda cerrahin Oniine ¢ikar.
Rektoprostatik fistiillerin operasyonu sirasinda cerrah rektumu kesinin asagilarinda
degil koksiksin hemen altinda aramalidir. Onde aranirsa iiretra, vas deferens, prostat ve
seminal vezikiillerin ve bunlar inerve eden sinirlerin yaralanmasi ile sonuglanabilir.
Rektuma ulasildiktan sonra askiya alinarak arka duvar acilir ve rektum 6n duvarla iiretra
arasinda olan iligki ortaya konulur. Fistiil ayrildiktan sonra {iretra gec emilen siitiirle

kapatilmalidir. Rektum genis olursa arka duvar kismi eksize edilerek daraltilir. Elektrik
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stimiilatorii ile sfinkterin yeri tekrardan saptanir ve rektum buraya 16 adet ge¢ emilen

stitiirle anoplasti yapulir.

2.10.2. Rektovezikal Fistiil

Erkeklerde goriilen en yiikksek ARM’dir. Erkek hastalarin % 10’unda
goriilmektedir ve bunlarinda % 90’mmda ek anomali vardir. Sakrum genellikle
gelismemistir. Ameliyata postero-sagital yaklasimla baslanilir. Hastalarin cerrahi
tedavisi sadece PSARP’la degil ayn1 zamanda laparotomi veya laparoskopiyle birlikte
yapilmaktadir. Biitiin sfinkter mekanizmalar1 tam orta hattan ikiye boliiniir. Presakral
bosluga iiretranin arkasina rektumun asagi cekilmesine kilavuzluk edecek bir tiip
birakilir. Daha sonra abdomene gegilerek mesane boynuna direk agilan fistiil mesaneden
ayrilir. Rektovezikal fistiil genellikle peritoneal refleksiyonun 1-2 cm asagisindadir.
Diseksiyon bu nedenle ¢ok zor olmasa da mesane trigonuna dogru ilerlerleyen vas
deferens ve ireteri yaralamamaya dikkat edilmelidir. Serbestlestirilen rektum tiiple
birlikte asagi ¢ekilerek daha once anlatilan sekilde anoplasti yapilir. Bu hastalarin

prognozu iyi degildir.104

2.10.3. Fistiilsiiz imperfore Aniis

Bu anomali tim ARM’lerin % 5’ini olusturur ve bunlarin da yaris1 genellikle
Down sendromlu ¢ocuklardir. Rektum genellikle bulbar iiretra seviyesinde bitmektedir.
Sakrum ve sfinkterleri saglam oldugundan fonksiyonel prognozlari da iyidir. Down
sendromlu hastalarda % 80, diger hastalarda ise % 90 diski kontrolii vardir. Bu
hastalarda da rektoiiretral fistiillerdeki gibi rektum posterior iiretraya yapisik
durumdadir. Islemde cerrah yine de rektum arka duvarini agmak ve rektum 6n duvariyla

tiretra arasinda bir diseksiyon plani yaratmak zorundandir.***

2.10.4. Rektovestibiiler Fistiil

Bu kizlarda en sik goriilen ARM’dir. Bagka sistemleri ilgilendiren anomali ve ek
hastalik yoksa yenidogan doneminde kolostomisiz ameliyat edilebilir. Prematiir
bebeklerde ve eslik eden anomali varliginda koruyucu kolostomi yapilmasi

onerilmektedir. Operasyon sonrasi digki kontrolii % 93 oranindadir. Hastalarin ¢cogunda
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kabizlik tedavisine ihtiya¢ vardir. Operasyon koksiksten fistiile dogru uzanan orta hat
kesisi ile yapilir. Yine fistiil agz1 ¢epecevre aski siitlirlerle askiya alinir. Rektumun arka
duvant goriilene kadar tiim sfinkter mekanizmalari tam orta hattan kesilir. Cerrah,
rektumla vajeni ayirirken, rektum ve vajen duvarlar1 aralarindaki yapisiklik fazla oldugu
icin, diseksiyon sirasinda oldukca dikkatli davranmalidir. Rektum sfinkter ve kas

kompleksi arasinda yerlestirilerek daha 6nce anlatildig: gibi anoplasti yapilir.'®*

2.10.5. Persistan Kloaka

Persistan kloaka; rektum, vajen ve {iretranin ayrilmayarak tek bir kanal halinde,
disarida normal bir disi Uretrasinin acildigi yerden tek bir orifis olarak agildigt
konjenital malformasyondur. Bu ii¢ yap1 birbirinden oldukc¢a zor ayrilan ortak duvarlar
paylasirlar. Orak kanalin uzunlugu tedavi ve prognozu ¢ok yakindan etkilemektedir. 3
cm’den kisa ortak kanala sahip kloakal malformasyonlarda tirolojik, spinal ve vertebral
anomali siklig1 diisiikken, uzun ortak kanala sahip kloakalarda karmasik iirolojik pelvik
ve vertebral anomaliler siktir. Hastalarin % 50’sinde hidrokolpos olabilir. Bu hastalara
kolostomi yapilirken ayni seansta hidrokolpos da drene edilmelidir. Hastalarin %
30’unda duplike Miillerian yapilar mevcuttur.

Ameliyata baglamadan 6nce hastalara sistoskopi yapilarak dlgtimler yapilir. Ortak
kanal 3 cm’den kisaysa hastanin batin1 agilmadan sadece posterior sagital yaklasimla
onarim Yyapilabilir. Sakrumun tam orta kesiminden baglayip orifise ulasan bir kesi
yapilir. Sfinkter mekanizmasi, rektum ortaya ¢ikana kadar tam ortadan ikiye ayrilir.
Daha sonra rektumu vajenden, vajeni liretradan ayirip ortak kanali iiretra yapip, arkasina
vajen ve en arkaya da rektumu yerlestirip sfinkter mekanizmasimin igerisinden
gegirilerek onarilir. Bu prosediir tirogenital mobilizasyon seklinde yapilmaktadir.

Ortak kanal 5’cm den uzunsa, rektum ve vajinaya posterio-sagittal plan yerine
karindan ulagsmak daha kolay oldugundan hastaya dogrudan orta hat laparatomiyle islem
yapilir. Ortak kanal 3-5 cm arasindaysa o zaman postero-sagittal planda iirogenital
mobilizasyon  yapilabilir.  Islem  yetersiz  kalirsa  abdominal  yaklagimla
tamamlanmaktadir. Bu hastalarda abdominal yaklagimda rektumla vajenin birbirinden
serbestlestirilmesi rektovezikal fistiillerde oldugu gibi olduk¢a kolaydir. Uretra ve

vajenin diseksiyonu ise cerrahi deneyim gerektirmektedir.'%*
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2.10.6. Laparoskopi Esliginde Anorektal Pull-Through

ARM’lerde PSARP standart cerrahi teknik olarak kabul edilmektedir.
Laparoskopik prosediir ise 2000 yilinda Georgeson ve arkadaslar1 tarafindan
tanimlanmustir.’® Bu prosediirde postero-sagittal kesiye gerek kalmadan rektovezikal,
rektovajinal gibi yiiksek tip atreziler opere edilmektedir. Bazi cerrahlar prostatik
rektoiiretral tip atrezileri de bu ydntemle opere etmektedirler. Islemde laparoskopi
esliginde peritoneal refleksiyon diseksiyonla acildiktan sonra fistiil klipslenerek
rektumdan ayrilir. Pelvik taban kaslar1 ve puborektal kaslar ortaya konulur. Perinede
anal stimiiletorle eksternal sfinkterin yeri belirlenir. Burasi hag seklinde insize edilir.
Laparoskopi esliginde perineden ilerletilen trokar, kas kompleksini kesmeden i¢inden
gecirilir. Ardindan serbestlestirilen rektum perineye cekilerek anoplasti yapilir. Robotik

anorektal pull-trough cerrahisi ise ¢ok az sayida merkezde uygulanmaktadir.

2.11. Ameliyat Sonras1 Bakim

Ameliyat sonrasi hastalarda agr1 kontroliinii iyi yapmak gerekir. Kloakal anomali
onariminda idrar sondas1 yaklasik 14-21 giin kalabilir. Uretra onarimi yapilan erkek
hastalarda ise sonda yaklasik 7 giin tutulabilir. intravenoz antibiyotik tedavisi PSARP
sonrast 48 saat, laparatomi ve laparoskopik cerrahide ise 3-4 giin kullanilmaktadir.
Bagirsak hareketleri baslar baglamaz da hastalar beslenebilir.

Ameliyattan 14 giin sonra hastalara anal dilatasyon programina baslanilir. (Tablo
7) lstenilen boyuta ulagildiginda kolostomi kapatilabilir. Dokular1 yirtarak yapilan
dilatasyon fibrozise neden olacagindan dilatasyon islemi amacina ulagamaz. Kolostomi
kapatildiktan sonra hastalarin perinesine temas eden diskidaki tireazin, idrardaki tireyi
amonyaga cevirmesine bagli olarak dermatitler goriilebilir. Bu nedenle perinenin

temizlenmesi ¢ok iyi yapilmalidir.

Tablo 7. Yasa gore Hegar dilatatér numaralari

Yas Hegar dilatator (Numarasi)
1-4 ay 12
4-12 ay 13
8-12 ay 14
1-3 yas 15
3-12 yas 16
> 12 yas 17
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2.12. Cerrahi Tedavi Sonras1 Erken Donem ve Ge¢ Donem Komplikasyonlar

Definitif cerrahi sonrasi hastalarda erken dénem ve ge¢ donem komplikasyonlari
goriilebilir. Bazi  komplikasyonlar ameliyat sirasinda peroperatif donemde
gelismektedir. Bunlar diseksiyon sirasinda vas deferens, prostat, seminal vezikiil, {iretra,
mesane, vajen, sfinkter kaslarinin ve pelvik sinirlerin yaralanmasi seklinde olabilir.

Postoperatif erken donemde yara yeri enfeksiyonu goriilebilir. Pullthrough
isleminin yetersizligi ve c¢ekilen bagirsak segmentinde dolasim bozukluguna baglh
olarak dikislerde agilma, anal striktiir goriilebilir. Bunun disinda rekiirrens, persistant
rektoiiretral ve rektovajinal fistiiller goriilebilir. Kloakal anomalili hastalarda persistan
iirogenital siniis, yliksek yerlesimli vajinanin diseksiyonu sonrasi iskemiye bagl
kazanilmis vajinal atrezi, ayni sekilde iiretra iskemisine bagli olarak iiretral stenoz
goriilebilir.

Gec donemde en sik karsilasilan komplikasyonlar rektal prolapsus, fekal
inkontinans ve kabizliktir. Prolapsus hastalarin % 3’linde goriilmektedir. Prolapsusu
olan hastalarda iilserler, mukozal kanama ve mukozal sekresyonlar goriilmektedir.
Yiksek tip atrezilerde konstipasyon az, inkontinans c¢ok, alcak tiplerde ise aksine

konstipasyon ¢ok, inkontinans az gériilmektedir.™

2.13. Postoperatif Sonuclarin Degerlendirilmesi

ARM operasyonlar1 sonrasi cerrahinin degerlendirilmesi i¢in birkag yontem
mevcuttur. Bunlar i¢inde goriintiileme, basing elektriksel aktivite, fonksiyonel
caligmalar, klinik degerlendirme ve puanlama sistemleri mevcuttur. Klinik
degerlendirmelere dayali birkag¢ skorlama sistemi vardir. Bu sistemlerin popiiler olmasi
icin kolay uygulanabilir olmali ve kontinans dereceleri arasinda ince ayrim
yapabilmelidir. Skorlama sistemi hem non invaziv hem de sorgu anket usulii ile yapilma
avantajina sahiptir. 1960 yilinda Scot tarafindan ilk klinik verilere dayanan basit
skorlama sistemi olusturuldu.’® Daha sonra bu skora benzer olan Kelly skoru
gelistirildi. Bu skorlama daha basit ama kontinans degerlendirmesi daha etkilidir.

Puanlamada 5-6 iyi, 3-4 orta ve 0-2 zayif kabul edilir (Tablo 8).*’
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Tablo 8. Kelly skorlama sistemi

Kontinans Normal
Ara sira gaz gayta kacirma
Kontrol yok

Kirletme Daima temiz
Ara sira kirletme
Her zaman lekeli

Sfinkter Giiclii sikma
Zayif ve kism sikma
Kasilma yok

OFRPDNOFRPNOEFRDN

1983 yilinda Holschneider yeni bir puanlama sistemi Onerdi (Tablo 9).
Oncekilerden farki bu skorlamada defekasyon sikligi, diski kivami, kirlenme, rektal
duyu, diski tutma becerisi, gaz ve gayta arasinda ayrim yapma ve tedavi ihtiyaci olarak
daha genis parametreler bakilmaktaydi. Anket ile bakilan 7 parametre bozulma
derecesine gore 0-2 arasinda puanlandirilir. Puanlamaya gore 10-14 arasi
degerlendirilen hasta ‘iyi’ kontinan, 5-9 arasinda olan ‘makul’ kontinan, 0-5 arasinda

skor alan hasta ise ‘inkontinan’ olarak kabul edilir.'%

Tablo 9. Holschneider skorlama sistemi

Defakasyon sikhigi Normal
Sik
Cok sik
Diski kivami Normal
Civik
ishal
Kirlenme Yok
ishal zamam
Hep Kirli
Rektal duyu Normal
Zayif
Yok
Diskiy: tutma becerisi Dakika
Saniye
Eksik
Gaz ve gayta arasinda ayirim Normal
Problemli
Ayrim yok
Tedavi ihtiyaci Yok
Ara sira
Daima

OFRPNORFRPNOFPNORFPNORFPNORFLPDNORFLDN

Rintella skorlama sistemi de Holschneider skoru gibi 7 sorudan olusan 1-20 puan
arasinda degisen skorlamadir. Saglikli ¢cocuk popiilasyonunda da kullanilmaktadur. " 1%
Krinkenberck ve Pena’nin skorlama sistemleri birbirine ¢ok benzerdir. Pena’nin

anketinde hastalarin iiriner inkontinanst da degerlendirmektedir. Bu skorlama disinda
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Wingspread, Chang ve Temploton skorlama sistemleri de mevcuttur. Temploton
skorlama sisteminde puanlar 6 parametrede verilmektedir.'® 4-5 puam ‘iyi’, 2-3,5

‘makul’, 0-1,5 ise ‘zayif” olarak kabul edilmektedir.

Tablo 10. Temploton skorlamasi

Tuvalet egitimi Basaril 1
Bazen basarih 0,5
Diskimin farkinda degil 0
Kacirma Yok ve ya nadir 1
Haftada 3 defadan az 0,5
Haftada 3 defadan fazla 0
EKk kilot kullanim Hic¢bir zaman 1
Sadece ishalde 0,5
daima 0
Sosyal problem Yok 1
Seyrek koku 0,5
Sik koku 0
Aktivite Kisitlamasi Yok 0,5
Aktivitelerden kaginir 0
Dokiintiiler Yok 0,5
Baz giincel problemler 0
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3. GEREC ve YONTEM

Tez ¢alismas1 icin 10 Nisan 2020 Cukurova Uniiversitesi Tip Fakiiltesi Etik
Kurulun 98 sayili toplantisinin N-5 Karari1 alindi. Etik Kurulu onayr alindiktan sonra
Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Balcali Hastanesi Cocuk Cerrahisi Klinigi’'nde 01
Ocak 2007 - 31 Aralik 2017 tarihleri arasinda anorektal malformasyon tanisi ile takip ve
tedavi edilmis olan 129 hasta dosyasi tarandi. Bu hastalarin 6’sinda ostomi
kapatilmadigindan, 3’1 eksitus oldugundan, 10°’nun da takip, kayit ve veri yetersizligi
sebebiyle ¢alismadan ¢ikartildi. Toplam ¢alismaya 110 hasta dahil edildi.

Calismaya dahil edilen hastalarin dosyalar1 retrospektif olarak incelendi ve
prenatal patoloji, akraba evliligi, yasi, cinsiyeti, radiolojik bulgulari, bagvuru sikayetleri,
ilk miidahale zamani, ilk miidahale sekilleri, eslik eden anomaliler, genel anestezi
altinda muayene bulgusulari, ameliyat teknikleri, kolostomi sekilleri, fistiil yeri, erken
ve ge¢ donem komplikasyonlari, redo operasyon endikasyonu, operasyon sekilleri,
Holschneder, Kelly ve Temploton skorlama sonuglari kaydedildi. Opere edilen
hastalarda fistiil yeri, yapilan operasyon seklinin, eslik eden anomali ve digerlerinin

kontinans skorlama degerleri arasinda olan iliski arastirildi.

3.1. istatistiksel Analiz

Verilerin istatistiksel analizinde IBM SPSS Statistics Versiyon 20.0 (IBM Corp.
Released 2011. IBM SPSS Statistics for Windows, Version 20.0Armonk, NY: IBM
Corp.) paket programi kullanildi. Kategorik ol¢iimler say1 ve yiizde olarak, sayisal
Olglimlerse ortalama ve standart sapma (gerekli yerlerde ortanca ve minimum -
maksimum) olarak 6zetlendi. Kategorik dl¢timlerin gruplar arasinda karsilagtirilmasinda
Ki Kare test istatistigi kullanildi. Gruplar arasinda sayisal Ol¢limlerin
karsilagtirilmasinda ikili gruplarda Mann whitney u testi, ikiden fazla gruplarda ise
Kruskal Wallis testleri kullanildi. Tiim testlerde istatistiksel onemlilik diizeyi 0.05

olarak alindi.
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4. BULGULAR

Calismaya toplam 110 hasta dahil edildi. Hastalarin 51’1 (% 46,4) kiz, 59°u (%
53,6) erkekti. Bagvuran hastalarin yaslari ¢alisma doneminin son tarihine gore yil olarak
hesaplandi. Hastalar ii¢ yas grubuna ayrildi. 0-5 yas arasinda olan hasta sayis1 21 (%
19,1), 5-10 yas arasinda olan hasta sayis1 56 (% 50,9), 10 yas lstiinde olan hasta sayis1
ise 33’dii (% 30,0) (Tablo 11).

Tablo 11. Cinsiyet ve yas verileri

Cinsiyet N Yiizde (%)
Kiz 51 46,4
Erkek 59 53,6
Toplam 110 100

Yas grubu N Yiizde (%)
0-5 yas 21 19,1
5-10 yas 56 50,9
10 yas {istii 33 30,0
Toplam 110 100

Akraba evliligi hastalarin 16’sinda (% 14,5) vardi, 69 (% 62,7) hastada yoktu ve
25 (% 22,7) hastanin verilerine ulagilamadi. Prenatal takiplerinde 66 (% 60) hastada
sorun saptanmadi. 12 (% 10,9) hastada prenatal takiplerinde sorun oldugu belirtilmisti.

32 (%29,1) hastanin ise prenatal takip bilgilerine ulasilamadi.

Tablo 12. Hastalarin Wingspread siniflamasina gore daghm

ARM Tipi N %
YUKSEK 22 20,0
ORTA 44 40,0
ALCAK 32 29,1
KLOAKA 6 5,5
OPERE EDIiLEREK GELEN HASTA 6 55
TOPLAM 110 100

Hastalarin ARM tipini incelediginde: 4 (%3,6) hastada rektovezikal fistiil, 21
(%19,1) hastada rektotiiretral fistiil, 23 (%20,9) hastada rektovestibiiler fistiil, 32
(%29,1) hastada rektoperineal fistiil, 6 (%5,5) hastada kloakal anomali, 18 (%16,4)
hastada fistiilsliz atrezi saptandi. Alt1 hastanin ilk ameliyatlar1 hastanemiz disinda
oldugu i¢in, fistiil bilgilerine ulasilamadi. Bu hastalar da calisma doneminde
klinigimizde tekrar opere edildigi i¢in calismaya alinmistir. Wingspread siniflamasina

gore klinigimizde tanist konulan ve opere edilen 104 hastanin 22°si (%20,0) yiiksek tip,
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44’1 (%40,0) orta tip, 32’si (%29,1) algak tip, 6’s1 (%5,5) ise kloakal anomali idi (Tablo
12).

4.1. Klinik ve Fizik Muayene Bulgular

Tablo 13. ARM’li hastalarin fizik muayene bulgulari

Muayene bulgusu N %
Anal atrezi 40 36,4
Perineal fistiil 37 33,7
Rektovestibiiler fistiil 17 15,5
Kloakal anomali 5 4,5
Rektovajinal 1 0,9
Diger bulgular 10 9,1

Hastalarin basvuru sikayetlerine bakildiginda en sik basvuru sikayeti aniisiin
yoklugu 63 (% 57,3) hastada mevcuttu. Diger sebepler ise kabizlik, penisten gaita
gelmesi, aniisiin onde olmasi, ambigus genitale, dar aniis, gayta inkontinansiydi. Gaita
yapamama 3 (% 2,7), karin sisligi 3 (% 2,7), kusma 3 (% 2,7) hastada goriildii. Fizik
muayeneyle, 40 (%36,4) hastaya anal atrezi, 37 (%33,7) hastaya rektoperineal fistiil, 17
(%15,5) hastaya rektovestibiiler fistiil, 5 (%4,5) hastaya kloakal anomali, 1 (%0,9)
hastaya rektovajinal fistiil, 10 (%9,1) hastaya ise kabizlik, pearl sign, anal darlik gibi
diger tanilar1 konuldu (Tablo 13). Anal dimple 38 (% 34,5) hastanin muayenede
gorildi. 14 (%12,7) hastada ise fizik muayesinde anal dimple saptanmadi, 52(%47,3)

hastanin anal dimple muayene bulgusuna ulasilamadi.

4.2. Preop Tam ve Takip Sekilleri

Tablo 14. Yapilan tetkikler ve bulgulari

Yapilan tetkikler Normal n(%)  Patolojik n(%)  Yapilmamis n(%) Bilgi yok
Akciger Grafisi 87 (%79,1) - - 23 (%20,9)
Pelvik grafi 74 (%67,3) 8 (%7,3) - 28 (%25,5)
Abdominal USG 62 (56,4%) 36 (32,7%) - 12 (%10,9)
Ekokardiografi 44 (%40) 37 (%33,6) 6 (%5,5) 23 (%20,9)
MR 19 (%17,3) 27 (%24,5) 26 (%23,6) 38 (%34,5)
VCUG 28 (%25,5) 24 (%21,8) 42 (%38,2) 16 (%14,5)
Kolon grafisi 44 (%40,0) 26 (%23,6) 19 (%17,3) 21 (%19,1)
Sistoskopi 6 (%5,5) 23 (%20,9) 64 (%58,2) 17 (%15,5)
Renal sintigrafi 16 (%14,5) 22 (%20,0) 51 (%46,4) 21 (% 19,1)
Tam idrar tahlili 61 (%55,5) 31 (%28,2) - 18 (%16,4)
Idrar Kkiiltiirii 29 (%26,4) 21 (%19,1) 60 (%45,5) -
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Anal atrezi tamisi hastalarm tiimii fizik muayene ile konuldu. invertogram
hastalarin 15’ine (% 13,6) ¢ekildi, 61’ne (% 55,4) ¢ekilmedi, 34 (% 30,9) hastada
invertogram bilgisine ulasilmadi. Posterior anterior akciger grafisi ise hastalarin 87’ine
(%79,1) ¢ekilmis ve tiimiinde patoloji yoktu, 23 (% 20,9) hastada ise sistemde akciger
grafisine ulasilamadi. Pelvik grafi 74 (%67,3) hastada normal, 8 (%7,3) hastada
patolojikti (koksiks agenezi, sakral agenezi, vertebral fiizyon defekti), 28 (%25,5)
hastada ise pelvik grafi bilgisine ulasilamadi. Abdominal ultrasonda 62 (56,4%) hastada
normal, 36 (32,7%) hastada patolojikti (Genitoiiriner patolojiler, aksesuar dalak,
karaciger kisti), 12 (%10,9) hastada ultrason bilgilerine ulasilamadi. Ekokardiyografi 44
(% 40) hastada normaldi, 37 (% 33,6) hastada patoloji mevcuttu. Ekokardiyografide en
sik patoloji Atrial Septal Defekt (ASD), Ventrikiiler Septal Defekt (VSD) ve Patent
Foramen Ovale (PFO) idi. Alt1 hastaya (%5,5) ekokardiyografi yapilmamais, 23 (%20,9)
hastanin ise ekokardiyografi bilgisine ulasilamadi. Spinal MR beyin cerrahisine
konsulte edilen hastalarin hepsine gekilmistir. Otuz sekiz (%34,5) hastanin MR bilgisine
ulagilamadi, 19 (%17,3) hastada rapor normal geldi, 27 (%24,5) hastada patolojik
(Tethered cord, vertebral flizyon defekti, koksiks agenezi, spinal kordda kist) olarak
raporlandi, 26 (%23,6) hastaya ise MR yapilmadi. Ultrasonografide iiriner sistemde
patolojisi saptanan veya rektotiriner fistiiliin yerini teyit etmek igin hastalara VCUG
gekildi. Yirmi dort (%21,8) hastada sonuglar patolojik (Norojen mesane, VUR,
rektoliriner fistiil) degerlendirilmis, 28 (%25,5) hastada degerlendirme normal, 42
(%38,2) hastaya VCUG ¢ekilmemis, 16 (%14,5) hastanin ise VCUG bilgilerine
ulasilamadi.

Kolostomi agilan hastalara definitif cerrahi 6ncesi ve ostomi kapatilma Oncesi
kolon grafisi ile degerlendirme yapildi. 26 (%23,6) hastanin kolon grafisinde patolojik
gorliniim, 44 (%40,0) hastanin kolon grafisinde normal goriiniim saptandi. 19 (%17,3)
hastaya kolon grafisi yapilmadi, 21 (%19,1) hastanin kolon grafisi bilgilerine
ulasilamadi.

Hastalarin 64’tine (%58,2) sistoskopi yapilmadi, 29°na (%26,4) yapildi. Yapilan
sistoskopide, hastalarin 6’s1 (%5,5) normal, 23’i (%20,9) patolojik (Posterior iiretral
valf, rektotiriner fistiil) olarak degerlendirildi. On yedi (%15,5) hastanin ise sistoskopi
bilgisine yapilip yapilmadig: bilinmiyor.
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Hastalarin 23’ne (%20,9) pre-operatif ayr1 seansta elektrik stimiilator muayenesi
yapilmadi. Peroperatif tiim hastalara elektrik stimiilator muayenesi yapildi.

Uriner sisteminde patoloji saptanan ve idrar yolu enfeksiyonu geciren hastalara
renal sintigrafi (DMSA) yapildi. Hastalarin 22’sinde (%20,0) patolojik, 16’sinda
(%14,5) ise normal olarak raporlandi. Yirmi bir (%19,1) hastanin renal sintigrafik
bulgular bilgisine ulasilamadi, 51 (%46,4) hastaya ise renal sintigrafi yapilmadi.

Idrar tahlilleri 61 (%55,5) hastada normal, 31 (%28,2) hastada patolojik gelmistir,
18 (%16,4) hastanin idrar tahlil bilgilerine ulasilamadi. 21 (%19,1) hastada idrar
kiiltiirtinde iireme mevcuttu, 29 (%26,4) hastada ise iireme yoktu, diger 60 (%45,5)
hastadan ise kiiltiir alinmadi (Tablo 14).

Ug hastada (%2,7) vajinal enfeksiyon, 14 (%12,7) hastada ise tekrarlayan idrar

yolu enfeksiyonu mevcuttu.

4.3. Eslik Eden Anomaliler

ARM’lere eslik eden sistemik anomaliler mevcuttu. Uriner sistem anomalisi en
stk goriildi. Hastalarin 48 (%43,6) de iiriner sistem patolojileri mevcuttu. 62 (% 56,4)
hastada ise iiriner sistem patolojisine rastlanmadi. Uriner sistem patolojileri renal
agenezi, norojen mesane, polikistik bobrek, vezikoiireteral reflii, posterior iiretral valv,
bobrek flizyon anomalileri, kronik bobrek yetmezligi ve hipospadiasdi. Bunlardan en
sik goriileni ise vezikoiireteral refliiydii. ikinci siklikla ise renal ageneziydi. Vertebral
patoloji hastalarin 22’sinde (% 20,0) goriiliirken, 88’inde (% 80,0) yoktu. Vertebral
patoloji igin hastalara MR ¢ekilmistir. MR’da fiizyon defekti, kist, tethered kord, sakral
agenezi, siringomiyeli, koksigeal agenezi, bifid vertebra gibi bulgular saptanmisti.
Hastalarda eslik eden gastrointestinal sistem patolojilerin 22 (%20,0) hastada mevcuttu.
Hastalarin 88’inde (% 80,0) gastrointestinal patolojisi yoktu. Hastalarda saptanan
gastrointestinal patolojiler; 6zefagus atrezisi, volvulus, konjenital megakolon, meckel
divertikiili, brid ileus sekildeydi. Bu patolojilerden en sik goriileni 6zefagus atrezisiydi.
Hastalarin 25°de (%22,7) diger sistemlerle ilgili patolojiler saptanmistir. Bunlar
inmemis testis, inguinal herni, ekstremite deformiteleri, mental motor retardasyon,
epilepsi, gorme kaybi, koanal atrezi, gastrodzefagial reflii idi. Dort hastada Down

sendromu vardi (Sekil 13).
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Sekil 13. Eslik edilen anomali yiizdesi

4.4. Cerrahi Tedavi Sekilleri

Yirmi bir (%19,1) hastaya ilk miidahale 1. giin, 21 (%19,1) hastaya 2. giin, 20
(%18,2) hastaya 3. giin, 48 (%43,6) hastaya 4. giin ve sonrasinda yapildi. Hastalara ilk
miidahale ortalama giin degeri 64,82 + 217,51 ortanca 3 giindii (1-1500). Hastalar1
operasyon sekillerine gore degerlendirildiginde hastalara ilk miidahale olarak 64’ne
(%58,2) ostomi agildi, 33’ne (%30,0) anal dilatasyon yapildi, 8’ne (%7,3) anoplasti,
5’ne (%4,5) ise anorektoplasti yapildi (Tablo 15).

Tablo 15. ARM tamis1 alan hastalara ilk miidahale sekli

ik miidahale sekli N Yiizde %
Ostomi agilmasi 64 58,2
Anal dilatasyon 33 30,0
Anoplasti 8 7,3
Anorektoplasti 5 4,5

Anal dilatasyonla takip edilen hastalardan daha sonra 29’na (% 26,4) kolostomi
yapildi. Hastalarda 75°de (% 68,2) kolostomi yeri inen kolondan, 18’i (% 16,4)
transvers kolondan yapildi. Cikan kolondan hi¢ ostomi yapilmadi. On yedi (% 15,5)
hastaya ise ostomi yapilmadan definitif ameliyat1 yapildi. Kolostomi sekli hastalarin
75’inde (% 68,2) diverjan, 16’sinda (% 14,5) loop, 2’sinde (% 1,8) ug¢ kolostomi
seklindeydi (Tablo 16).
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Tablo 16. Ostomi sekli ve yeri

dnenkolon 75 68,2
‘Transverskolon 18 16,4
Cikankolon 0 0
Aleostomi 0 0
Diverting 75 68,2
Loop 16 14,5
e 2 18
 Ostomi hi¢ yaplmanus 17 155

Hastalara yapilan definitif cerrahinin 12’si (% 10,9) anoplasti seklinde, 88’si (%
80,0) PSARP seklinde, 5’s1 (% 4,6) ASARP seklinde, 2’si (% 1,8) LARP seklinde, 3’de
(% 2,7) ise PSARVUP seklinde yapilmistir (Tablo 17).

Tablo 17. Hastalarin yapilan definitif operasyona gore dagilimm

pilan definitif cerrahi

PSARP 88 80,0
Anoplasti 12 10,9
ASARP 5 4,6
PSARVUP 3 2,7
LARP 2 18

Definitif cerrahi sonrasi takiplerinde hastalarin 59’u (%53,6) sefazolin
metronidazol, 51°i (%46,4) ise sefazolin, metronidazol, amikasin tedavisi ald1.

D1s merkezde opere edilerek gelen 6 hastaya da klinigimizde yeniden definitif
cerrahi yapilmistir. Bu 6 hastanin redo operasyon sebepleri 4 (% 3,6) hastada
inkontinans, 1 (% 0,9) hastada sitimiilatér muayenesinde non santralize bulgusuna gore
ve 1 (% 0,9) hastada fistiildiir. Toplam hastalardan 90’na (%81,8) yeniden operasyon
gerekliligi olmadi. Bizim merkezde ise 4 (% 3,6) hastaya gaita inkontinansi, 6 (% 5.5)
anal stenoz, 1 (% 0,9) hastaya prolapsus, 3 (% 2,7) hastaya ameliyat sonras1 sitimiilator
muayenesinde non santralize bulgusuna goére redo operasyon yapildi (Sekil 14). Redo

cerrahi olarak 4’1 (%3,6) anoplasti, 16’s1 (%14,5) PSARP seklinde yapildi.
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Sekil 14. Hastalarin Redo cerrahi yapilma nedenleri

Redo cerrahi planlanan 20 hastanin 14’line cerrahi Oncesi tekrar kolostomi
yapildi. Redo kolostomin 4’4 (%3,6) loop, 9’u (%8,2) diverjans, 1’i (%0,9) ug
kolostomi seklinde yapildi. Redo cerrahi sonrasi inkontinanst devam eden 4 (%3,6)
hastaya antegrad kontinans enema prosediirii uygulandi.

Hastalarin bagirsak ve rektal patolojilerine dair bilgilere bakildiginda, bagirsak
patolojisi 42 (%38,2) hastanin bilgisi yoktu, 64 (%58,2) hastaninki ganglionik, 4 (%3,6)
hastanin sonucu kronik iltihap, 1 (%0,9) hastanin patoloji sonucu ise aganglionik olarak
raporlandi. Rektal patolojik degerlendirmede ise 45 (%40,9) hastanin bilgilerine
ulasilamadi, 60 (%54,5) hastanin patoloji sonucu ganglionik, 4’de (%3,6) kronik iltihap,

1 (%0,9) hastanin patoloji sonucu ise aganglionik olarak raporlandi.

4.5. Komplikasyonlarin Degerlendirilmesi

Hastalarda erken donem komplikasyonlardan 1’i (%0,9) glob vezikale, 14’
(%12,7) yara yeri enfeksiyonu, 7’si (%6,4) sepsis, 1’i (%0,9) rekiirren fistiildii. 87
(%79,1) hastada erken donem komplikasyonlar1 gelismedi. Ameliyat edilen hastalarin
6’sinda (%5,4) anal stenoz, 15’inde (%13,6) rektal prolapsus, 14’tinde (%12,7)
inkontinanas, 2’sinde (%1,8) ise ileus gibi ge¢ donem komplikasyonlar1 gelisti. Yetmis
tic (%66,4) hastada ise higbir komplikasyon gelismedi. Kolostomi kapatilmasi ve

definitif ameliyat sonrasi komplikasyonlar1 Clavien-Dindo siniflamasi {izerinden
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yapildi. Definitif cerrahi yapilan hastalarin 102’sinde (%92,7) 1. derece, 3’tinde (%2,7)

2. derece, 3’tinde (%2,7) 3. derece, 2’sinde (%1,8) ise 4. derece komplikasyon gelisti

(Tablo 18). Kolostomi kapatilmasi sonrasi bakilan Clavien-Dindo siniflandirmasinda ise

75 (%68,2) hastada 1. derece, 3 (%2,7) hastada 2. derece, 2 (%1,8) hastada 3. derece

olarak degerlendirilmis, diger 30 (%Z27,3) hastada ise ostomi ya dis merkezde

kapatilmigtir ya da anoplasti yapilmstir.

Tablo 18. Definitif cerrahi sonrasi komplikasyon degerlendirmesi

Komplikasyonlar N
Erken donem komplikasyonlar Yok 87
Glob vezikale 1
Yara yeri enfeksiyonu 14
Rekiirren fistiil 1
Sepsis 7
Ge¢ donem komplikasyonlar Yok 73
Anal stenoz 6
Rektal prolapsus 15
inkontinans 14
Diger komplikasyonlar 2
Clavien Dindo siniflamasi ile 1. derece 102
2. derece 3
3. derece 3
4. derece 2
5. derece 0

4.6. Kontinans skorlama bulgulari

%
79,1
0,9
12,7
0,9
6,4
66,4
54
13,6
12,7
1,8
92,7
2,7
2,7
1,8

Opere edilen hastalarin poliklinik kayitlari, poliklinik muayene bulgulari, hasta

ebeveynleri ile yapilan anket bilgileri tekrar toplanilarak degerlendirildi. Ailelere geriye

doniik ameliyat sonrasi yasam Kkaliteleri ile bagli Templton, Kelly ve Holschneider

skoru tizerine sorgular yapildi. Holschneider skoru icin ortalama puan degeri

10,56+3,72, ortanca 13’dii (2-14). Kelly skoru i¢in genel ortalama 3,97+1,97, ortanca
5°di (0-6). Temploton skoru i¢in ortalama 3,73+1,60 ortanca deger 4,5°di (0,5-4,5).

Tablo 19. Kontinans degerlerinin say1 ve yiizdesi

Kelly Temploton
n % n %
Zayif 20 18,2 19 17,3
Orta 25 22,8 11 9,9
Iyi 52 47,3 67 60,9
Bilgisine ulagilmayan hasta 13 11,8 13 11,8
Toplam 110 % 100 110 % 100
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n
12
20
65
13

110

%
10,9
18,1
59,1
11,8
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Caligmamizda Kelly skorlamasina gore zayif olan hasta sayist 20 (%18,2),
Temploton skorlamasina gore zayif olan hasta sayist1 19 (%17,3), Holschneider
skorlamasma gore zayif olan hasta sayisi 12 (%10,9), olarak bulundu. 13 (%11,8)
hastaya ulasilamadigi igin skorlama yapilamadi (Tablo 19).

Operasyon sonrasi hastalarin 16’sinda (% 14,5) kabizlik mevcut iken, 76’sinda (%
69,1) kabizlik yoktu, 11 (% 10,0) hastada arada bir kabizlik vardi,7 (% 6,4) hastanin ise
kabizlik bilgisine ulasilamadi. Uriner inkontinans 90 (% 81,8) hastada yok iken,10 (%
9,1) hastada vardi, 3 (% 2,7) hasta temiz aralikli kateterizasyon yapmaktaydi, 2 (% 1,8)
hastada ise tireterokiitonostomi ile takip edilmektedir. Hastalarin anal tonus kayitlarinda
50 (% 45,5) hastada normal, 4 (% 3,6) hastada yok, 16 (% 14,5) hastada zayif, 40 (%
36,4) hastada ise bilgiye ulasilamadi. Kiz hastalarin menars goérmelerine bakildiginda
hastalarin 32’si (%29,1) prepuberte donemindeydi, 12” sinde (%10,9) menars mevcuttu,
7 (%6,4) hastada ise menars yoktu. Erkeklerde ise cinsel islev ile bagli bilgiye
ulagilamadig1 i¢in degerlendirilme yapilamadi. Erkek hastalarin, 48’1 (%43,6) ise
prepuberte doneminde oldugu igin degerlendirilemedi.

Bagirsak egitim programi hastalarin 102°sinde (%92,7) mevcut, 8’inde (%7,3) ise

hasta uyumsuzlugu nedeniyle yapilamadi.

4.7. Bulgularda Genel Karsilastirma

Hastalarin istatiksel analizlerini cinsiyete gore karsilastirildiginda Pearson Chi-
Square Testinde yas gruplarinda (p=0,434), prenatal patolojide (p=0,469), vertebral
patolojilerde (p=0,924), gastrointestinal patolojilerde (p=0,390), hastalara yapilan
kolostomi yeri (p=0,602), kolostomi seklinde (p=0,770), antibiyotik tedavi seklinde
(p=0,310), postoperatif erken (p=0,874) ve ge¢ (p=0,273) donemde olan
komplikasyonlarda fark saptanmamistir. Cinsiyete gore hastalarin fizik muayene
bulgularinda anlaml fark olmustur (p<0,001). Kloakal anomali, rektovestibiiler fistiil
sadece kizlarda, pearl sign-inci isareti sadece erkeklerde goriilmistiir. Diger fizik
muayene bulgusu her iki cinste de goriilmiistiir. Kizlarin ilk miidahale giinii ortalamasi
1264+303,9 giin, erkeklerin ise 10+36,6 giindii. Hastalarin ilk miidahale giinii erkek
cinsiyetinde daha erken bulundu(p<0,001). Bu da kiz hastalarda ki rektoperineal ve
rektovestibiiler fistiiliin dilatasyonlarla takibine bagl olmustur. Ilk miidahale sekline

bakildiginda kiz hastalarda erkeklere kiyasla anal dilatasyon, kolostomi agilmasi ise
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erkeklerde kiz hastalara kiyasla daha ¢ok tercih edilen miidahale sekli olmustur ve

istatiksel olarak anlamli bulunmustur (p<0,001) (Tablo 20).

Tablo 20. Cinsiyete gore bulgular

Kiz Erkek
n % n % P
Akraba evliligi yok 36 92,3 33 71,7 _
var 3 7,7 13 28,3 P=0,016
Prenatal patoloji yok 31 81,6 35 87,5 _
var 7 18,4 5 12,5 P=0,469
Uriner sistem yok 35 68,6 27 45,8 _
i P=0,016
patolojisi var 16 31,4 32 54,2
Fizik muayene Anal atrezi 6 11,8 34 57,6
bulgusu Perineal fistiil 22 43,1 15 25,5
Rektovestibiiler fistiil 17 33,3 0 0
Kloakal anomali 5 9,8 0 0 P<0,001
Rektovajinal fistiil 1 2 0 0
Diger bulgular 0 0 10 16,9
IIk miidahile giinii _1.giin 3 5,9 18 30,5
2.giin 5 9,8 16 27,1
3.giin 6 118 14 237 <0001
4.giin ve iizeri 37 72,5 11 18,6
IIk miidahile sekli Anoplasti 4 7,9 9 15,3
Kolostomi 19 37,3 45 76,3 p<0,001
Dilatasyon 28 54,9 5 8,5
Fistiil yeri Fistiilsiiz 1 2,0 17 31,5
Rektovezikal 0 0 4 7,4
Rektouretral 0 0 21 38,9 p<0,001
Rektovestibiiler 23 46,0 0 0
Rektoperineal 20 40,0 12 22,2
Pull Trough sekli Anoplasti 3 5,9 9 15,3
PSARP 38 74,5 50 84,8
ASARP 5 9,8 0 0 p=0,001
PSARVUP 3 5,9 0 0
LARP 2 3,7 0 0
Yas 0-5 yas 12 23,5 9 15,3
5-10 yas 23 45,1 33 55,9 p=0,434
>10 yas 16 31,4 17 28,8
Diger sistem yok 35 68,6 50 84,7 _
patolojileri var 16 314 9 153 p=0,044
Kloakal anomali yok 45 88,2 59 100 _
var 6 118 0 o P=0007
Vertebral patoloji yok 41 80,4 47 79,7 p=0,924
var 10 19,6 12 20,3
GIS patoloji yok 39 76,5 49 83,1 p=0,390
var 12 23,5 10 16,9
Kolostomi yeri yok 6 11,8 11 18,6
inen kolon 36 70,6 39 66,1 p=0,602
tranverse kolon 9 17,6 9 15,3
Kolostomi sekli yok 6 11,8 10 16,9
Diverjan 36 70,6 39 66,1 p=0,770
Loop 7 13,7 9 15,3
Ug ostomi 2 3,9 1 1,7
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Tablo 20°nin devam

Antibiyotik 2’li 30 58,8 29 49,2 p=0,310
3’lii 21 41,2 30 50,8

Erken donem yok 40 78,4 47 79,7 p=0,874

komlikasyon var 11 21,6 12 20,3

Ge¢ donem yok 37 72,5 37 62,7

komplikasyon var 14 27,5 22 37,3 p=0,273

Gaita inkontinansi yok 34 77,3 29 53,7 P=0,015
var 10 22,7 25 46,3

MR degerlendirilmesi normal 13 61,9 6 24 P=0,009
patoloji 8 38,1 19 76

Preop elektrik normal 1 4,3 8 27,6 P=0,028

stimiiletorle muayene patoloji 22 95,7 21 72,4

0-5 yas arasinda fizik muayenelerinde anal atrezi 5 hastada, perineal fistiil 7
hastada, rektovestibiiler fistiil 4 hastada, kloakal anomali 3 hastada; 5-10 yas arasinda
anal atrezi 25 hastada, perineal fistiil 21 hastada, rektovestibiiler 6 hastada, kloakal
anomali 2 hastada, rektovajinal fistiil 1 hastada; 10 yas iizerinde anal atrezi 10 hastada,
perineal fistlil 9 hastada rektovestibiiler fistiil 7 hastada saptandi. 0-5 yas arasinda 4
hastaya, 5-10 yas arasinda 5 hastaya, 10 yas ve tizerinde 17 hastaya redo operasyon
yapildi. 0-5 yas arasinda fistiil yeri olarak, fistiilsiiz 3 hastada, rektoiiretral fistiil 5
hastada, rektovestibiiler fistiil 4 hastada, rektoperineal fistiil 6 hastada, kloakal anomali
3 hastada; 5-10 yas arasinda, fistiilsiiz 14 hastada, rektovezikal 2 hastada, rektoiiretral
fistiil 7 hastada, rektovestibiiler fistiil 8 hastada, rektoperineal fistiil 22 hastada, kloakal
anomali 3 hastada; 10 yas ve ilizeri, fistlilsiiz 1 hastada, rektovezikal 2 hastada,
rektotiretral fistiil 9 hastada, rektovestibiiler fistiil 11 hastada, rektoperineal fistiil 4
hastada saptandi. 0-5 yas arasinda operasyon sekli olarak, anoplasti 2 hastada, PSARP
12 hastada, ASARP 4 hastada; 5-10 yas arasinda, anoplasti 8 hastada, PSARP 41
hastada, ASARP 1 hastada; 10 yas ve iizerinde, anoplasti 2 hastada, PSARP 30 hastada
yapildi. 0-5 yas arasinda dis merkez operasyon Oykiisii 2 hastada, 5-10 yas arasinda 1
hastada, 10 yas ve lizerinde 12 hastada mevcuttu. 5-10 yas arasinda 3 hastada, 10 yas ve
tizeri 9 hastada mensturasyon Oykiisii mevcuttu. 0-5 yas arasinda 16 hastada, 5-10 yas

arasinda 53, 10 yas ve lizeri 33 hastada bagirsak egitim programi uygulandi (Tablo 21).
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Tablo 21. Yas gruplarina gore bulgular

Yas gruplan
0-5 5-10 >10

n % n % n %
Fizik muayene Anal atrezi 5 23,8 25 44,6 10 30,3
Perineal fistiil 7 33,3 21 37,5 9 27,3
Rektovestibiiler fistiil 4 19,0 6 10,7 7 21,2

Kloakal anomali 3 14,3 2 3,6 0 0

Rektovajinal fistiil 0 0 1 1,8 0 0
Diger bulgular 2 9,5 1 1,8 7 21,2
Redo operasyon Var 4 20 5 9,1 17 54,8
Yok 16 80 50 90,9 14 45,2

Fistiil yeri Fistiilsiiz 3 14,3 14 25,0 1 3,7
Rektovezikal 0 0 2 3,6 2 7,4
Rektoiiretral 5 23,8 7 12,5 9 33,3
Rektovestibiiler 4 19,0 8 14,3 11 40,7
Rektoperineal 6 28,6 22 39,3 4 14,8

Kloakal anomali 3 14,3 3 54 0 0

Operasyon sekili Anoplasti 2 9,5 8 14,3 2 6,1
PSARP 12 57,1 41 73,2 30 90,9

ASARP 4 19,0 1 1,8 0 0

Diger operasyonlar 3 14,3 5 8,9 1 3,0
D1s merkezde Var 2 9,5 1 1,8 12 36,4
operasyon oykiisii Yok 19 90,5 55 98,2 21 63,6
Mens Yok 1 9,1 3 12,5 3 18,8
Var 0 0 3 12,5 9 56,6

Prepuberte 10 90,9 18 75,0 4 25
Bagirsak egitim Var 16 76,2 53 94,6 33 100

programi Yok 5 23,8 3 54 0 0

Anova testi ile yapilan karsilastirmalarda, kizlar ve erkekler arasinda yas
ortalamalar1 bakimindan farklilik yoktu (p=0,198). Kolostomi kapatma zamani ortalama
erkelerde 9,35+9,33 ay, kizlarda ortalama 9,15+8,81 aydi (p=0,909). Anal dilatasyon
stiresi erkeklerde ortalama 9,48+7,37 ay, kizlarda ortalama 8,53+4,92 aydi (p=0,439).

4.8. Kelly, Temploton ve Holshneider Skorlama Bulgular:

Tablo 22. Skorlama sistemleri ile karsilagtirma

Kelly Temploton Holschneider
Cinsiyet Erkek 3,6+1,9 _ 3,4+1,7 N 10,1£3,7 _
Kiz 44tl9 P04 41514 p=0023 Liz37 P0372
Yas grubu 0-5 yas 42+1,7 4,2+1,33 11,3+2,9
5-10 yas 39421 p=0,802 37417 p=0,412 10,6540  p=0,379
10 yas 3,8+1,9 3,5+1,6 9,8+3,7
Akraba Var 3,6+2,1 _ 3,5+1,7 _ 10,1+4,2 _
evliligi Yok 39:1,9 P 0534 37:16 P06l g5 PTO6I8
i1k miidahale Anorektoplasti 3,3+2.6 2,9+22 8,8+5,5
sekli Kolostomi yapilamasi 3,4+£1,9 _ 3,4+£1,7 _ 9,6£3,8 _
Dilatasyon 486 PT000 43il3 ~ PT0008 22130 P70.004
Anoplasti 5,7+0,5 4,9+0,2 13,0+1,1
NRS Var 1,0+16 ~ 24413 ~ 6,243,0
miidahale Yok 42:19  PT0001 39i16 P 0008 11,0535 P<000L
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Tablo 22°nin devam

Uriner sistem

Var

3421

3,3x1,7

9,2+3,9

patolojisi Yok 45:17  PT003L 4114 PTO034 /oo p=0019
Vertebral Var 3,5+2,3 _ 32+1,8 _ 9,5+4,3 _
patoloji Yok 41519  PT00%8 30il5  P7O128 —h9535 PT0.022
betooiisi ek o2 PO ——g7oe P04 — e pe0Tr
Diger sistem Var 3,242,0 3,0+1,7 8,8+4,2
pa%olojileri Yok 42l P00 sor15 P00 g PROOLL
Anal dimple Var 42420 4,0£1,5 11,2+3,5
p=0,275 p=0,216 ——==—"""— p=0,143
Yok 3,5+1,9 3,4+1,6 9,5+3,9
Fistiil yeri Fistiilsiiz 4,0£2,0 3,7£1,7 10,9+3,7
Rektovezikal 2,5+2.6 2,5+2.1 7,5+4,8
Rektouretral 3,1+1,7 p=0,036 3,1+1,5 _ 8,8+3,2 _
Rektovestibiiler 43416 42:1,  PTO03L 100:35 P-0014
Rektoperineal 5,7+1,8 43+1,4 12,3+3,1
Kloakal 3,242.6 2,9+1,8 9,2+5,2
Kolostomi Kolostomisiz 5,3+0,8 4,8+0,3 13,2+0,9
yeri Inen kolon 3,7+2,1 p=0,031 3,5+1,7 p=0,034 10,0£3,9  p=0,019
Transvers kolon 3,5+1,9 3,8+1,6 10,1+3,9
Kolostomi Kolostomisiz 5,3+0,8 4,8+0,3 13,2+0,9
sekli Diverjan 3,9+2,0 _ 3,6+1,6 _ 10,2+3,8 _
Loop 32i21  P70.009 3517  P70013 100541 P700LL
Ug 2,014 1,8+1,1 6,5+3,5
Pull Trough _Anoplasti 5,3+0,9 4,8+0,3 13,1+0,9
sekli PSARP 3,7+2,1 p=0,085 3,5+1,7 p=0,010 10,1+£3,8 p=0,041
ASARP 42+1,8 4,5+1,0 11,5435
PSARVURP 3,64+3,2 2,5+1,8 9,7+5,8
Antibiyotik 5::1 ggz? 0=0,055 gzllig p=0,031 1(1)(1;31‘11 p=0,140
Redo Anoplasti 2,842.8 2,5+1,9 8,043,6
operasyon PSARP 3,2+1,9 p=0,940 3,1+1,7 p=0,587 8,7+3,9 p=0,887
sekli ASARP 3,0+£2,9 4,5+4,0 10,0+8,3
Redo ostomi Diverjan 3,5+1,8 _ 3,7+1,4 9 9,7+3,3 _
sekli Loop 17212 P02l 12108  P70.046 53:15 P 0107
operasyon Yok AT POS ——Jee pe0ds) — it pe0160
Prenatal Var 3,1£2,2 _ 3,6+1,4 _ 9,2+4,3 _
patoloji Yok 41:19  PRO087 38:16 P00 T igizs PRI
Kloakal Var 3,24£2,6 _ 2,9+1,8 _ 9,245,2 _
anomali Yok a0:1,9  P70.306 38el6 PO —geige P03
Algak 4,7+1,8 43+14 12,3+3,1
Wingspread Orta 3,7£1,8 p=0,126 3,7£1,5 p=0,120 9,9£3,4  p=0,043
Simifllamasi Yiiksek 3,742.2 3,4+1,8 10,2+4,1
Kloaka 32426 2,9+1,8 92+52

Kizlarda Kelly skoru ortalama 4,4+1,9, Temploton skoru ortalama 4,1+1,4,

Holschneider skoru ortalama 11,1+3,7 ve erkeklerde Kelly skoru ortalama 3,6+1,9,

Temploton skoru ortalama 3,4+1,7, Holschneider skoru ortalama 10,1+3,7 idi.

Cinsiyetle Kelly (p=0,479), Holschneider (p=0,372) skor ortalamalarinda anlamli fark

yoktu. Templton (p=0,023) skor ortalamalari kizlarda daha yiiksek bulundu.

0-5 yas arsinda Kelly skoru ortalama 4,2+1,7, Temploton skoru ortalama

4,2+1,33, Holschneider skoru ortalama 11,3+2,9; 5-10 yas arsinda Kelly skoru ortalama

3,9+2,1; Temploton skoru ortalama 3,7+1,7, Holschneider skoru ortalama 10,6+4,0; 10

yas ve iizerinde Kelly skoru ortalama 3,8+1,9, Temploton skoru ortalama 3,5+1,6,

Holschneider skoru ortalama 9,8+3,7 bulundu. Yas gruplan ile Kelly (p=0,802),
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Temploton (p=412) ve Holschneir (p=0,379) skorlama sonuglarinda anlamli fark
bulunmadi.

Akraba evliligi olanlarda Kelly skoru ortalama 3,6+2,1; Temploton skoru
ortalama 3,5+1,7, Holschneider skoru ortalama 10,1+4,2; akraba evliligi olmayanlarda
Kelly skoru ortalama 3,94+1,9; Temploton skoru ortalama 3,7+1,6, Holschneider skoru
ortalama 10,6+3,6 bulundu. Akraba evliligi olanlarla olmayanlar arasinda Kelly
(p=0,534), Temploton (p=0,614) ve Holschneider (p=0,618) skor ortalamalari
bakimindan fark yoktu.

Ik miidahale sekli anorektoplasti olanlarda Kelly skoru ortalama 3,3+2,6;
Temploton skoru ortalama 2,9+2,2, Holschneider skoru ortalama 8,8+5,5; Kolostomi
yapilmasi olanlarda Kelly skoru ortalama 3,4+1,9; Temploton skoru ortalama 3,4+1,7,
Holschneider skoru ortalama 9,6+3,8; Dilatasyon olanlarda Kelly skoru ortalama
4,8+1,6; Temploton skoru ortalama 4,3+1,3, Holschneider skoru ortalama 12,2+3,0;
Anoplasti yapilanlarda Kelly skoru ortalama 5,7+0,5; Temploton skoru ortalama
4,9+0,2, Holschneider skoru ortalama 13,0+1,1 olarak bulundu. Ilk miidahale sekli
anoplasti yapilanlarda Kelly (p=0,001), Temploton (p=0,008) ve Holschneider
(p=0,004) skorskorlar ortalamas1 anlamli olarak daha yiiksekti.

Beyin cerrahisi tarafindan ek girisim yapilanlarda Kelly skoru ortalama 1,9+1,6;
Temploton skoru ortalama 2,4+1,3, Holschneider skoru ortalama 6,2+3,0; beyin
cerrahisi tarafindan ek girisim yapilmayanlarda Kelly skoru ortalama 4,2+1,9;
Temploton skoru ortalama 3,9+1,6, Holschneider skoru ortalama 11,0+3,5 olarak
bulundu. Beyin cerrahisi tarafandan ek girisim yapilanlarda Kelly (p=0,001), Temploton
(p=0,008) ve Holschneider (p<0,001) skoru ortalama degerleri istatistiksel olarak daha
az bulundu.

Uriner sistem patolojisi olan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,4+2,1; Temploton
skoru ortalama 3,3%1,7, Holschneider skoru ortalama 9,2+3,9; ek iriner sistem
patolojisi olmayan hastalarda Kelly skoru ortalama 4,5+1,7; Temploton skoru ortalama
4,1+1,4, Holschneider skoru ortalama 11,7+3,2 olarak bulundu. Ek iiriner sistem
patolojisi olan hastalarda Kelly (p=0,031), Temploton (p=0,034) ve Holschneider
(p=0,019) skoru ortalama degerleri istatistiksel olarak daha az bulundu.

Vertebral patoloji olan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,5+2,3; Temploton skoru

ortalama 3,2+1,8, Holschneider skoru ortalama 9,5+4,3; ek vertebral patoloji olmayan
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hastalarda Kelly skoru ortalama 4,1+1,9; Temploton skoru ortalama 3,9+1,5,
Holschneider skoru ortalama 10,9+3,5 olarak bulundu. Ek {iriner sistem patolojisi olan
hastalarda Kelly (p=0,031), Temploton (p=0,034) ve Holschneider (p=0,019) skoru
ortalama degerleri istatistiksel olarak daha az bulundu. Vertebral patoloji olanlarla
olmayanlara arasinda Kelly skorunda (p=0,098) ve Temploton skorunda (p=0,128)
anlamli fark yokken; Holschneider skoru (p=0,022) vertebral patoloji olanlarda daha
diisiik bulundu.

GIS patolojisi olan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,8+1,9; Temploton skoru
ortalama 3,7+1,5, Holschneider skoru ortalama 10,2+3,5; GIS patolojisi olmayan
hastalarda Kelly skoru ortalama 4,0+2,0; Temploton skoru ortalama 3,7+1,6,
Holschneider skoru ortalama 10,7+3,8 olarak bulundu. GIS patolojisi olanlarla
olmayanlara arasinda Kelly (p=0,779) skorunda, Temploton (p=0,404) skorunda ve
Holschneider (p=0,779) skorunda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi.

Diger sistem patolojisi olan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,2+2,0; Temploton
skoru ortalama 3,0+1,7, Holschneider skoru ortalama 8,8+4,2; diger sistem patolojisi
olmayan hastalarda Kelly skoru ortalama 4,2+1,9; Temploton skoru ortalama 3,9+1,5,
Holschneider skoru ortalama 11,143,4 olarak bulundu. Diger sistem patolojisi olanlarla
olmayanlara arasinda Kelly skorunda (p=0,055) anlamli fark yokken; Holschneider
skoru (p=0,011) ve Temploton skorunda (p=0,010) diger sistem patolojisi olanlarda
daha diisiik bulundu.

Fizik muayenesinde anal dimple olan hastalarda Kelly skoru ortalama 4,2+2,0;
Temploton skoru ortalama 4,0+1,5, Holschneider skoru ortalama 11,2+3,5; anal dimple
olmayan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,5+1,9; Temploton skoru ortalama 3,4+1,6,
Holschneider skoru ortalama 9,5+3,9 olarak bulundu. Fizik muayensinde anal dimple
olanlarla olmayanlara arasinda Kelly (p=0,782) skorunda, Temploton (p=0,604)
skorunda ve Holschneider (p=0,451) skorunda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmadi.

Fistiili olamayan hastalarda Kelly skoru ortalama 4,0+2,0; Temploton skoru
ortalama 3,7+1,7, Holschneider skoru ortalama 10,9+3,7; rektovesikal fistiili olan
hastalarda Kelly skoru ortalama 2,5+2,6; Temploton skoru ortalama 2,5+2,1,
Holschneider skoru ortalama 7,5+4,8; rektoiiretral fistiilii olanlarda Kelly skoru

ortalama 3,1+1,7; Temploton skoru ortalama 3,1+1,5, Holschneider skoru ortalama
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8,8+3,2; rektovestibiiler fistiili olanlarda Kelly skoru ortalama 4,3+1,6; Temploton
skoru ortalama 4,2+1,2, Holschneider skoru ortalama 10,943,3; rektoperineal fitiili
olanlarda Kelly skoru ortalama 4,7+1,8; Temploton skoru ortalama 4,3+1,4,
Holschneider skoru ortalama 12,3+3,1; kloakal anomali olanlarda Kelly skoru ortalama
3,242,6; Temploton skoru ortalama 2,9+1,8, Holschneider skoru ortalama 9,2+5,2
bulundu. Fistiil yeri rektoperineal olanlarda Kelly skoru (p=0,036), Temploton skoru
(p=0,031) ve Holschneider skoru (p=0,014) anlaml1 olarak daha yiiksekti.

Kolostomi yapilmayan hastalarda Kelly skoru ortalama 5,3+0,8; Temploton skoru
ortalama 4,8+0,3, Holschneider skoru ortalama 13,2+0,9; Inen kolondan kolostomi
yapilan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,742,1; Temploton skoru ortalama 3,5+1,7,
Holschneider skoru ortalama 10,0+3,9; transverse kolondan ostomi yapilan hastalarda
Kelly skoru ortalama 3,5+1,9; Temploton skoru ortalama 3,8+1,6, Holschneider skoru
ortalama 10,1+3,9 olarak bulundu. Diverjan ostomi yapilanlarda Kelly skoru ortalama
3,942,0; Temploton skoru ortalama 3,6+1,6, Holschneider skoru ortalama 10,2+3,8;
loop ostomi yapilan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,2+2,1; Temploton skoru ortalama
3,5+1,7, Holschneider skoru ortalama 10,0+4,1; u¢ ostami yapilan hastalarda Kelly
skoru ortalama 2,0+1,4; Temploton skoru ortalama 1,8+1,1, Holschneider skoru
ortalama 6,543,5 olarak bulundu. Kolostomiz olan hastalarda Kelly skoru (p=0,031),
Temploton skoru (p=0,034), Holschneider skoru (p=0,019) istatistiksel olarak daha
yiiksek bulundu.

Ikili antibiyotik alan hastalarda Kelly skoru ortalama 4,4+1,8, Temploton skoru
ortalama 4,1+1,3, Holschneider skoru ortalama 11,1£3,4; {iglii antibiyotik alan
hastalarda Kelly skoru ortalama 3,6+£2,1; Temploton skoru ortalama 3,4+1,8,
Holschneider skoru ortalama 10,0+4,1 olarak bulundu. Ikili ve {iclii antibiyotik alan
hastalar arasinda Kelly skorunda (p=0,055) ve Holschneider skoru (p=0,140) anlamli
fark yokken; Temploton skorunda (p=0,031) tiglii antibiyotik alan hastalarda daha diisiik
bulundu.

Redo operasyon olarak anoplasti yapilan hastalarda Kelly skoru ortalama 2,842,8;
Temploton skoru ortalama 2,5+1,9, Holschneider skoru ortalama 8,0+3,6; PSARP
yapilan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,2+1,9; Temploton skoru ortalama 3,1£1,7,
Holschneider skoru ortalama 8,7+3,9; ASARP yapilan hastalarda Kelly skoru ortalama

3,0+£2,9; Temploton skoru ortalama 4,5+4,0, Holschneider skoru ortalama 10,0+8,3
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olarak bulundu. Redo operasyon sekli olarak anoplasti, PSARP ve ASARP yapilan
hastalar arasinda Kelly skorunda (p=0,940), Holschneider skoru (p=0,887) ve
Temploton skorunda (p=0,587) anlaml1 fark bulunmadi.

Redo ostomi olarak diverjan yapilan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,5+1,8;
Temploton skoru ortalama 3,7+1,4, Holschneider skoru ortalama 9,7+3,3; loop ostomi
yapilan hastalarda Kelly skoru ortalama 1,7+1,2; Temploton skoru ortalama 1,7+0,8,
Holschneider skoru ortalama 5,3+1,5 olarak bulundu. Redo ostomi sekli diverjan ve
loop olan hastalar arasinda Kelly skorunda (p=0,217) ve Holschneider skoru (p=0,107)
anlaml fark yokken ve Temploton skorunda (p=0,046) loop ostomi yapilanlarda daha
diisiik bulundu.

Redo operasyon yapilan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,8+1,9; Temploton
skoru ortalama 3,5+1,6, Holschneider skoru ortalama 9,6+3,9; redo operasyon
yapilmayan hastalarda Kelly skoru ortalama 4,1+1,9; Temploton skoru ortalama
3,8+1,6, Holschneider skoru ortalama 10,1£3,7 olarak bulundu. Redo operasyon
yapilanlarla yapilmayanlar arasinda Kelly (p=0,607) skorunda, Temploton (p=0,460)
skorunda ve Holschneider (p=0,180) skorunda istatistiksel olarak anlamli fark
bulunmadi.

Prenatal patoloji olan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,1+2,2; Temploton skoru
ortalama 3,6+1,4, Holschneider skoru ortalama 9,244,3; prenatal patoloji olmayan
hastalarda Kelly skoru ortalama 4,1+1,9; Temploton skoru ortalama 3,8+1,6,
Holschneider skoru ortalama 10,1+3,5 olarak bulundu. Prenatal patoloji olanlarla
olmayanlara arasinda Kelly (p=0,087) skorunda, Temploton (p=0,675) skorunda ve
Holschneider (p=0,133) skorunda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi.

Kloakal anomalisi olan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,2+2,6; Temploton skoru
ortalama 2,9+1,8, Holschneider skoru ortalama 9,2+5,2; kloakal anomali olmayan
hastalarda Kelly skoru ortalama 4,0+1,9; Temploton skoru ortalama 3,8+1,6,
Holschneider skoru ortalama 10,6+3,6 olarak bulundu. Kloakal anomali olanlarla
olmayanlara arasinda Kelly (p=0,306) skorunda, Temploton (p=0,199) skorunda ve
Holschneider (p=0,344) skorunda istatistiksel olarak anlamli fark bulunmadi.

Wingspread smiflamasina gore algak tip olan hastalarda Kelly skoru ortalama
4,7+1,8; Temploton skoru ortalama 4,3+1,4, Holschneider skoru ortalama 12,3+3,1; orta

tip olan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,7+1,8; Temploton skoru ortalama 3,7+1,5,
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Holschneider skoru ortalama 9,9+3,4; yiiksek tip olan hastalarda Kelly skoru ortalama
3,742,2; Temploton skoru ortalama 3,4+1,8, Holschneider skoru ortalama 10,2+4,1;
kloakal tip olan hastalarda Kelly skoru ortalama 3,2+2,6; Temploton skoru ortalama
2,9+1,8, Holschneider skoru ortalama 9,2+5,2 olarak bulundu. Wingspread
simiflamasina gore Kelly (p=0,126) skorunda, Temploton (p=0,120) skorunda anlamli
fark bulunmazken Holschneider (p=0,043) skorunda istatistiksel olarak anlamli fark
bulundu (Tablo 22).

4.9. Diger Bulgular

Beyin cerrahisi tarafindan miidahale yapilan ve yapilmayan hastalar arasinda
kolostomi kapatilma zamani, anal dilatasyon zamani, genel anestezi altinda muayene
zamani, hastalara ilk miidahale giinii arasinda istatistiksel olarak fark bulunamadi
(p>0,05). Uriner, gastrointestinal ve vertebral patolojisi olan ve bu sistemlerde patolojisi
olmayan hastalar arasinda kolostomi kapatma zamani, genel anestezi altinda muayene
zamani, hastalara ilk miidahile giiniinde istatistiksel olarak fark bulunamadi (p>0,05).

Prenatal patolojisi olan hastalarin kolostomi kapatilma zamani ortalamasi
(15,5+9,0 ay) prenatal patolojisi olmayan hastalara gore (8,2+7,3 ay) yiksekti
(p=0,003). Bagirsak ve rektal patoloji sonuglari arasinda Kelly, Templton ve
Holschneider skor ortalamalari bakimindan anlamli bir farklilik yoktu (p>0,05). Diger
sistemlerde patolojisi olan hastalarin kolostomi kapatilma siiresi (14,9+10,8 ay)
olmayanlara gore (7,6+7,8 ay) yiiksekti (p<0,001). Anal dimple olan ve olmayan
hastalar arsinda da kolostomi kapatilma zamani, anal dilatasyon zamani, genel anestezi
altinda muayene zamani, hastalara ilk miidahale giinii, yas arasinda istatistiksel olarak
fark bulunamadi (p>0,05). Anal dilatasyon zamani, genel anestezi altinda muayene
zamani, hastalara ilk miidahale giiniindeki Kelly, Templton ve Holschneider skor
ortalamalarinda anlamli bir fark yoktu (p>0,05). Kloakal anomalisi olanlarin kolostomi
kapatilma siiresi (21,2+14,6) kloakal anomalisi olmayanlara (8,6+8,2) kiyasla uzundu
(p=0,001). Kolostomi yeri inen kolondan olan hastalarin kolostomi kapatilma siiresi
(11,849,4) ostomi yeri transvers kolondan olan hastalara kiyasla (7,1+5,3) uzundu
(p=0,001). Definitif operasyonu sonrasi kolostomi kapatilma ortalama ay degeri
9,26+9,05 olup, ortanca 7 aydi (0-38). Kolostomi yerinin; yas, anal dilatasyon, genel

anestezi altinda muayene ile anlamli bir fark yoktu (p>0,05). U¢ kolostomi agilan
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hastalarin kolostomi kapatilma siiresi (2,3+2,1 ay) diverting ostomi agilan hastalarin
ostomi kapatilma siiresinden (11,9+9,4 ay) daha disiiktii (p<0,001). Definitif cerrahi
yapilan hastalardan PSARVUP cerrahisi sonrasi kolostomi kapama siiresi (21,7+20,3
ay) PSARP’a gore (9,9+8,3 ay) daha yiiksekti (p=0,001).

PSARP cerrahisi yapilan hastalarin yas ortalamasi (9,9+5,2) ASARP yapilan
hastalara gore (4,4+3,1) yiiksekti (p=0,005). Definitif cerrahi sonrasi ikili antibiyotik
alanlarla, tiglii antibiyotik alanlar arasinda anal dilatasyon zamani, genel anestezi altinda
muayene zamani, yas agisindan aralarinda anlamli bir fark yoktu (p>0,05).

Erken donem komplikasyonlarindan yara yeri enfeksiyon ve sepsis bulgularinda,
ikili antibiyotik alanlarla {iglii antibiyotik alanlar arasinda anlamli fark saptanmadi (p
=0,999). Erken donem ameliya komlikasyonlar ile fistiil yerleri arasinda anlamli fark
bulunmadi (p>0,05). Hastalarin erken donemde operasyon sonrasi gelisen
komplikasyon bulgulari ile kolostomi kapatma zamani, anal dilatasyon zamani, genel
anestezi altinda muayene zamani, yas arasinda anlamli bir fark bulunmadi (p>0,05).
Ameliyat Oncesi idrar yolu enfeksiyonu, vajinal enfeksiyonu olanlarla olmayanlar
arsinda da aynm sekilde Kelly, Templton ve Holschneider skor ortalamalar1 agisindan
anlamli bir fark yoktu (p>0,05). Ameliyat sonrasi ge¢ donem komplikasyonlar
olanlarin genel anestezi altinda muayene zamaninin siiresi (12,7+6,4 ay) ameliyat
sonrasi ge¢ donem komplikasyonu olmayanlara gore (2,9+1,4) daha yiiksekti (p=0,001).
Ameliyat komplikasyon degerlendirilmesi i¢in kullanilan Clavien Dindo siniflamasinin
dereceleri arasinda Kelly, Templton ve Holschneider skor ortalamalar1 bakimindan da
anlamli bir fark yoktu (p>0,05). Pelvik grafisi ve spinal MR degerlendirilmesi normal
olan hastalarda idrar inkontinans1 yoktu.

Ameliyat sonrast genel anestezi altinda muayene yapilan hastalarin anal
dilatasyon stireleri (11,2+6,6 ay) genel anestezi altinda muayene olunmayanlardan
(7,24£5,5 ay) daha uzundu (p=0,001). Definitif Cerrahi sonrasi anal dilatasyon siiresi
ortalama ay degeri 9,04+6,35 olup, ortanca 7 aydu.

Postoperatif donemde genel anestezi altinda muayene yapilanlarin yas ortalamasi
(7,6+4,7) yapilmayanlara gore (10,5+4,8) daha diisiiktii (p=0,002).

Takipte tekrar operasyon yapilan hastalarin yas ortalamast (12,746,7)
yapilmayanlardan (7,843,1) anlamli sekilde yiiksekti (p<0,001). Genel anestezi altinda

muayenede neo-aniisiin non santralize olmasi nedeniyle tekrardan anorektoplasti
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yapilan hastalarin kolostomi kapatilma zaman ortalamasi (25,7+£5,9 ay) anal stenoz
nedeniyle tekrar opere edilen hastalarin kolostomi kapatilma zaman ortalamasindan
(6,3+4,5 ay) yiiksekti (p=0,003). Prolapsus nedeniyle tekrar anoplasti ameliyat1 yapilan
hastalara tekrar tekrar genel anestezi altinda muayeneler yapildigi i¢in bu hastalarda
muayene zaman ortalamasi (58 ay) stenoz nedeniyle tekrar ameliyat edilen hastalarin
muayene zamani ortalamasindan (0,7+ 08) yiiksekti (p<0,001).

Redo PSARP yontemi ile opere edilen hastalarin kolostomi kapatma zaman
ortalamasi, (6,8+5,1 ay) ASARP (14 ay) ve anoplasti ortalamasindan (23,0+7,2 ay) daha
distiktii (p<0,001). Redo cerrahisi anoplasti seklinde yapilan hastalarin anal dilatasyon
zaman ortalamasi (13,0+1,6 ay) ASARP (14 ay) ve PSARP (6,3+3,7 ay) seklinde redo
cerrahi geciren hastalardan yiiksekti (p=0,004). Bagirsak egitim programi alan ve
almayan hastalar arsinda da Kelly, Templton ve Holschneider skor ortalamalari
bakimindan anlamli bir fark yoktu (p>0,05).

ACE prosediirii uygulanan hastalarin GAAM zaman ortalamas1 (15,5+£21,9 ay) bu
prosediir yapilmayan hastalarda ise bu zaman ortalamasi (2,5+6,7 ay) idi (p=0,001).
ACE prosediirii yapilan ve yapilmayan hastalar arsinda Kelly, Templton ve

Holschneider skor ortalamalar1 bakimindan anlamli bir fark yoktu (p>0,05).
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5. TARTISMA

ARM insidanst 10,000 dogumda 2-2,5 olarak belirlenmistir.ln’ 12 Calismaya
dahil ettigimiz hasta sayisi 110°du. Erkek hasta sayisi kizlarda kiyasla yiiksekti.
Bunlardan 59°i (% 53,6) erkek, 51’i (% 46,4) kizdi. Literatiirle uyumlu olarak erkek
hasta sayis1 kizlara kiyasla hafif iistiindii.*****® Down sendromu 4 (% 3,6) hastada
goriilmis olup literatiirde bu oran ortalama % 5°dir. Tirsomy 21 hasta sayisi literatiirle
uyumlu geldi. Down sendromlu hastalarin hepsinde atrezi tipi fistiilsiizdii ve literatiirde
rastlanan % 95 oranla uyumluydu.>® Down sendoromlu hastalarin hepsinde gayta
inkontinansi mevcuttu.

Calismamizda akraba evliligi olgularin 16’sinda (% 14,6°da) bulundu. Literatiirde
ilk bebeklerinde ARM olan anne ve babanin diger ¢ocuklarinda ARM insidans1 % 1
olarak belirtilmistir.>* Calismamizdaki hastalarin higbirinde ARM kardes Oykiisii yoktu.
Hastalarimizin 33’1 (% 30) 10 yas tistii olan hastalar olusturmaktaydi. Bu yas grubunun
cogu dis merkezlerde opere edildikten sonra tekrar klinigimizde ameliyat edilen
hastalard.

Prenatal patoloji 12 (% 10,9) hastada mevcuttu. Bu patolojiden en sik olani
polihidroamnioz idi ki, bu da 6zefagus atrezisine bagliydi. Hastalara yapilan prenatal
ultrasonlarda bagirsaklarda genisleme bir hastada goriilmistii. Kloakal anomalilerde ise
pelvik kitle, oligohidroamnioz seklinde bulgulart mevcuttu. ARM’lerin prenatal tanisi
nadirdir ve vakalarin yalmzca % 16’sinda goriiliir.**® Oligohidramnios, ARM’lerin
yaklasik % 26’sinda bulunur. Diger yaygin prenatal goriintiileme bulgular1 arasinda
abdominal veya pelvik kistik kitle (% 52), fetal hidronefroz (% 49), fetal asit (% 22) ve
daha az siklikla bagirsak distansiyonu (% 18) bulunur.'*’

Hastalarin bagvuru sikayetlerinden en sik olani kapali aniis idi (%57,3). Anal
atrezi tanisi1 dogru inspeksiyon muayenesi ile konulabildigi i¢in hem aileler hem de
doktorlar tarafindan fark edilebilir. Rektovestibiiler ve rektoperineal fistiillii hastalarda
tanida ve hastaneye bagvuru zamanlarinda gecikmeler olmustur. En ge¢ basvuru
zamanlar1 rektoperineal fistiillii hastalardir. En az bagvuru sikayetleri ise kusma ve karin
sisligi olmustur (% 2,7). Hastalarin 29°una (% 26,4) ilk miidahale dis merkezde olsa da
onlardan yalmiz 15’ine (% 13,6) cerrahi islem yapilmistir. Diger hastalara miidahale

fistiil dilatasyonu seklinde olmustur.
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Hastalara tan1 konmak i¢in fizik muayene disinda laboratuvar, radyolojik tetkikler
yapilmigtir. Hastalara yapilan ekolarmin % 33,6’da (37 hasta) patolojik bulgular
saptanmistir.

Hastalara yapilan abdominal ve pelvik ultrasonografik muayenede 36 (%32,7)
hastada patolojik bulgular saptanmistir. Bu patolojik bulgular hem iirogenital
anomalileri, hem abdominal kavite i¢inde ultrasonografi ile goriilen degerlendirilen
patolojileri, hem de abdominal solid organ patolojilerini kapsamaktadir. Literatiir
taramasinda ARM’li hastalarda sirf patolojik abdominal ve pelvik ultrasonografik
degerlendirme yiizdesini gosteren bilgiye rastlanilmadi. Genel olarak ultrasonografi ile
tiriner sitemde rastlanan patolojik degerler, bilgiler mevcuttu. Hastalarimizdan 12’sinin
(% 10,9) ise kagit ve elektronik dosya bilgilerinde abdominal ultrasonografik
bulgularina ulasilamamistir. Son donemlerde ARM’li hastalarda pos-perine mesafesini
Olgerek algak ve yiiksek tip ARM tanisin1 konmak icin perineal, infrakoksigela ve
suprapubik yaklagimli ultrasonografiler de yapllmaktadlr.118 Klinigimizde hastalara bu
sekilde degerlendirilme yapilmamustir.

Hastalarimizin radyolojik MR degerlendirilmesi pre ve postoperatif donemleri
kapsamaktadir. Bu hastalar, ameliyat 6ncesi donemde beyin cerrahisine konsulte edilen,
ek anomali agisindan genital sistemi degerlendirilen kiz hastalar ve postoperatif
donemde sfinkter kas kompleksini degerlendirmek istedigimiz hastalar olmustur. 110
hastadan 36’na MR c¢ekilmisgtir. 27 (%24,5) hastanin MR’1 patolojik olarak
degerlendirilmistir.

Uriner trakt anomalileri, rektoiiriner sistem fistiillerini teyit etmek icin toplam 52
(%47,3) hastaya VCUG  cekilmistir.  Uriner sistem  ultrasonografisinde
hidrotireterenefroz, ileri evre hidronefroz, dilate iireter, renal agenezisi olan hastalara ve
fistiil yeri seviyesi teyit edilmek istenen hastalara ¢ekildi. Onlardan 24 (%21,8) hastada
patolojik bulgular saptanmistir. Literatiirde bu oran %20-50 arasinda degismektedir.
Bizim ¢alimamizla bu oran litaretiire benzer sekilde bulduk.***1#

Kolon grafisi hastalarda distal kolonun ¢apini, distal kolonun uzunlugunu, fistiil
varligimi teyit etmek i¢in ¢ekilmistir. Kolon grafi ¢ekimi ostomiden pasaj yoOniinde
yapilmistir. Hastalarin 70’inde (% 63,6) kolon grafisi ¢ekilmis olup onlardan patolojik
bulgu sadece (% 23,6) 26 hastada goriildii.
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Hastalarimiza preoperatif donemde yapilan diger radiyolojik degerlendirme
invertogram olmustur. Bu islem sadece 15 (% 13,6) hastaya yapilmistir. Grafi
dogumdan 12-18 saat sonra yutulan havanin distal rektuma gectikten sonra ¢ekilmelidir.

Uriner sistem sorunlar1 olan hastalarin bdbrek fonksiyonlarimi degerlendirmek igin
bazilarma sintigrafik ¢aligmalar da yapildi. Islem toplam 38 hastaya yapilmis olup
onlardan 22’sinde (%20,0) renal sintigrafisi patolojik olarak raporlandi.

Hastalara definitif ameliyat 6ncesi ya kolostomi a¢ilma déneminde ya da definitif
cerrahi sirasinda peroperatif donemde anal elektrik stimiilatérle muayene yapilmistir.
Bu muayene ile aniisiin olmas1 gereken yeri, eksternal anal sfinkterin kasilmasi en giiglii
olan kismi teyit edilmis ve dosya kaydi yapilmistir.

Anorektal malformasyonlar simiflandirma yapilmadan degerlendirildiginde ek
anomali insidanst % 25-% 75 arasinda degismektedir.123 En sik rastlanan anomali grubu
iiriner sistem malformasyonlar1 diger seriler ile benzerdi (% 43,6).1° 20 124
Hastalarimizda en sik goriilen anomaliler veziko tiriner refliiydii. Genital anomalilerden
erkek hastalarimizda en sik rastlanani literatiirdeki gibi hipospadias ve inmemis testisti.
Urogenital sistemde patolojisi olan hastalar basta olmakla toplam 29 (% 26,4) hastaya
sistoskopi yapildi. Bu islem rektoiiretral fistiiliin yerini anlamak, VUR olan hastalarda
tireter orifisini degerlendirmek, VUR’u olan hastaya sting enjeksiyonu yapmak, kloakal
anomalisi olan hastaya iirogenital sistemi anlamak, cerrahi islem sirasinda fistiilii
kateterize etmek amacli yapildi. 23 (% 20,9) hastada eslik eden ek iiriner anomaliler
mevcuttu. Literatiirde sistoskopi, rekto-iiriner sistem fistiili olan hastalarda {iretraya
zarar vermeden fistiiliin tam eksizyonunu kolaylastirmada ve hava kolostogramu ile gizli
fistiilleri teyit etmede dnerilmektedir.'?> 128

Hastalarimizin sadece 9’una (%8,2) norosiriirjik cerrahi iglem yapilmistir. En sik
cerrahi iglem yapilan hastalar tethered kord hastalartydi. Bu da literatiir ile (% 4-20)

uyumludur.*?’

Vertebral patoloji hastalarin 22’sinde (% 20) mevcuttu. Vertebral
anomalilerden koksik agenezisi sakral agenezi ve disgenezisi en sik goriilenlerdi. Diger
vertebral anomaliler ise skolyoz, vertebral segmentasyon anomalisi ve digerleriydi.
Literatiirde vertebral patolojiler (% 35,7 ve % 46,5) bizim ¢alismadakine kiyasla daha
yiiksekti.*?® 1# Literatirdle ARM’li hastalarda gastrointestinal sistem ile ilgili ek
anomaliler % 10 oldugu belirtilmektedir.*® Bizim calismamizda ise hastalarin (% 20)

22’sinde gastrointestinal sistem ile ilgili ek anomali bulundu. Gis patolojilerinden
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olgularda rastlanan patolojiler, 6zefagus atrezisi, malrotasyon, gastrodzefageal reflii
hastaligi, pilor stenozu, konjenital megakolon, meckel divertikiilii seklindeydi.
Bunlardan en sik goriileni 6zefagus atrezisiydi ki; bu da literatiirle uyumluydu. Bu kadar
gis patolojisinin gériilme nedeni ise ¢evre illerden komplike vakalarin 3.basamak olan
hastanemize sevki ile ilgili oldugunu diisiiniilmekteyiz.

Kardiovaskiiler sistem anomalisi anorektal malformasyonlu hastalarda bazi
(;ahsmalardaz‘ 70. 131,132 047.10 arasinda bazi g:ahsmalardalls‘ 133, 134 046-27 arasinda
goriilmektedir. Bizim ¢alismamizda ise hastalarin 37’de (%33,6) kardiak anomali
goriilmiistiir. En sik goriilen patoloji ASD idi. Daha sonra VSD, PFO, PDA, Fallot
tetralojisi ve digerleriydi. Ek sistem patolojileri 25 (% 22,7) hastada mevcuttu. Bunlar
ekstremite anomalileri, laringomalazi, koanal atrezi, mental motor retardasyon, epilepsi,
gorme kaybi ve digerleri idi. Bizim calismamizdaki bulgular literatiir ile uyumlu
gelmistir.

Anorektal malformasyonlarada birka¢g tip smiflandirma kullanilmaktadir.
Wingspread siniflamasida bunlardan biridir. Alti1 hasta ameliyat yapilarak geldigi i¢in
fistiil yeri ile ilgili bilgilere ulagilmamistir. Bu hastalar ¢calisma doneminde klinigimizde
tekrar opere edildigi icin c¢aligmaya alinmistir. Wingspread siniflamasina gore
klinigimizde tanist konulan ve opere edilen 110 hastanin 22°si (%20,0) yiiksek tip, 44’
(% 40,0) orta tip, 32’si (% 29,2) algak tip,6’s1 (% 5,4) ise kloakal anomali idi. Chen Cj
ve arkadaglarinin 1999 yilindaki ¢alismasinda da yiiksek tip % 20, orta tip % 47, algak
tip ise % 33 oraninda géﬁjlmﬁstﬁr.l35 Bu calisma ile serimizdeki degerler uyumludur.
Baz1 diger calismalarla karsilastirmada ise bizim serimizdeki orta tip orani ylksek,
algcak tip orami ise diisiik gérﬁlmﬁstﬁr.ﬁl’ 136 Anomali tipi ne kadar yiiksekse anomali
goriilme siklig1 ve anomali ciddiyeti de o kadar fazladir."* Orta ve yiiksek tip ARM olan
hastalarda gayta inkontinasi olama ihtimali, diisiik tip ARM olan hatsalara gore daha
yiiksektir. Ek olarak Down Sendromlu, mental motor retardasyonu olan ve vertebral
anomalisi olan hastalarda, olamayan hastalara gore gayta inkontinasi olma ihtimali daha
fazladir. Bizim ¢alismamizda bu oran literatiirle uyumlu gelmistir.

Ameliyat oncesi komplikasyon olarak hastalarda en sik goriilen komplikasyon
triner enfeksiyondu (%12,7), ikinci siklikta Ozefagus atrezisinin de eslik ettigi
hastalarda olan aspirasyon pnomonisi (%9,1) idi. Bunlar1 vajinal enfeksiyon (%2,7)

takip etmekteydi. Literatiirle iiriner sistem enfeksiyonu % 16 oraninda g(jriilmektedir.137
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ARM tanist konulan hastalarin yiiksek ve orta tip olanlarina klinigimizde ilk
midahale sekli kolostomi acgilmasi olmustur. Klinigimizde genelde kolostomi diverting
desendestomi seklinde yapilmistir (% 68,2). Literatiire bakildiginda ARM’lerde en ¢ok
onerilen ostomi sekli de diverting desendestomidir.®® Alcak tip atrezilerde ise ilk
miidahile dilatasyon, anoplasti ya da kolostomi agilma seklinde olmustur. Fistiilsiiz
atrezilerden Down sendromlu hastalarin hepsine diverting desendestomi yapildi. Algak
tip atrezilerden rektoperineal fistiilii olan hastalarin bazilarina da kolostomi agilmistir.
Bu hastalarda da kolostomi cerrahin se¢imine bagli olarak ya loop veya diverjan
seklinde olmustur. Ayakta ¢ekilen direk grafide veya kolon grafisinde genis kolon
goriilmesi iizere algak tip atrezilerde de kolostomi acilan vakalar olmustur. ilk
mudahelesi anal dilatasyon seklinde olan 33 (% 30) hastadan daha sonra 29’una (%
26,4) kolostomi acilmistir. Cikan kolondan higbir hastaya ostomi ac¢ilmamistir. 18
hastaya transvers kolondan ostomi yapilmistir.75 hastaya ise inen kolodan ostomi agildi.

Hastalardan 12’sine (%10,9) kolostomi agilmadan anoplasti yapilmistir. Definitif
ameliyatt kolostomisiz yapan cerrahlarin sayist da giin gectikce artmaktadir.*® 1%
Dogal olarak ii¢ ameliyatl siire¢ yerine anorektal malformasyonun tek seansta ameliyat
edilebiliyor olmas1 daha cazip olmaktadir. Fakat koruyucu kolostomi yapilmadan pull-
through yapilmasmin enfeksiyon riskini artiracagi ve infeksiyona bagl fibrozis
nedeniyle ikinci ameliyatlarin basar1 sansini azalttigi da unutulmamalidir.**

Hastalara yapilan definitif cerrahilerden klinigimizde en sik yapilant PSARP
olmustur. Toplam 88 (% 80) hastaya PSARP yapilmistir. Redo operasyon gereken
hastalara da en stk PSARP yapildi. Redo cerahi yapilan 20 hastada 4 anoplasti, 16’s1 ise
PSARP olmustur Literatiire bakildiginda halen tiim diinyada ARM’lerin standart cerrahi
tedavisinin PSARP oldugunu sdyleyebiliriz.'* Bunlardan 5’ine (% 4,5) abdominal
yaklagimli cerrahi uygulanmistir. Bu hastalardan 3’a erkek 2’si ise kizdi. Penaya gore
erkek hastalarda batin cerrahisine gerek kalmadan hastalarin % 90°n1 sadece PSARP
teknigi ile tedavi edilebilir.”

Hastalarimizdan 2’sine (%1,8) LARP yapildi. Prosediir 2000 yilinda Georgeson
ve arkadaslar tarafindan tammlanmistir.’®® Hastalardan 12’sine (% 10,9) cut-back
anoplasti yapildi. Geriye kalan 5 (% 4,5) hastaya ise ASARP yapildi.

Kloakal anomalisi, tiriner sistem enfeksiyonu gegiren ve iiriner sisteme fistiilii

olan hastalara ameliyat oncesi profilaktik ampisillin, gentamisin ve klindamisin gibi
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antibiyotik  tedavisi baglanilmasi  Onerilmektedir. Ameliyat Oncesi baglanilan
antibiyotikler ameliyat sonrasi 5-7 giin daha devam edilir.** Klinigimizde opere edilen
hastalar1 literatiire uygun olarak definitif cerrahi sonras1 59’u (% 53,6) sefazolin,
metronidazol 51°i (% 46,4) ise sefazolin, metronidazol, amikasin tedavisi almistir.
Operasyon sonrast erken donem komplikasyonlarindan yara yeri enfeksiyonu
hastalarin %14,7 goriildii. Anorektoplastinin ardindan bildirilen yara yeri enfeksiyonu
oran1 %7-24 arasinda genis bir aralikta degismektedir.’% 13 Sepsis 7 (%6,4) hastada
gelisti. Yara yeri enfeksiyonlar1 ¢ogu yiizeyel ve mindrdii. Lokal bakim ve antibiyotik
tedavisi ile gerilemistir. Kuijer ve ark. ARM nedeniyle opere edilen hastalarda ¢esitli
antibiyotik kullanim stratejilerinin etkisine bakmuslar.** U¢ hasta grubundan antibiyotik
almayan, antibiyotik profilaksisi alan (24 st’lik uygulama) ve 2-5 giinliik terapotik
antibiyotik kullanan hastalar arasinda yara yeri enfeksiyon oranlari karsilagtirilmis ve
antibiyotik alan hastalarda diger gruplara gore anlamli fark bulunmustur. Koruyucu
kolostomisi olmayan hastalara PSARP cerrahisi sonrasi antibiyotik tedavisi bu nedenle
bazi literatiirlerde 6nerilmektedir. Hastalarimizin postoperatif donemde 7’sinde (% 6,4)
sepsis gelismistir. Sepsis engellemek icin literatiirde rektoperineal fistiiller disinda diger
ARM tiplerinde basamakli cerrahi tedavi yapilmasi onerilmektedir.'****" Bizim
calismamizda enfeksiyondan koruma amacli tiim hastalar antibiyotik tedavisi ald1.
Rekiirren fistiil 1 (% 0,9) hastada goriildi. Birkag kez hastaya subiireterik
enjeksiyon materyali fistiile uygulansa da en son transanal pull trough laparoskopik
omentopeksi operasyonu ile tedavi edildi. Literatiirde bu fistiil baslangigta posterior
iiretral divertikiil olarak adlandirilan'®* daha sonraki dénemlerde orijinal fistiil kalintisi
(remnant of orijinal fistiil-ROOF) olarak adlandirilmaya baglanilan eski fistiil alanindan

bahsedilmistir. % 2 oraninda gérﬁlenl48

ROOF aslinda gozden kagan klinik semptomlar

veya asemptomatik hastalar nedeniyle gercek insidansi bildirilenden yiiksek olabilir.
Ameliyat sonras1 komplikasyonlar ilk defa Clavien tarafindan 1992 yilinda genel

cerrahide kullanilan siniflama, daha sonra bazi eksiklikleri tamamlanarak 2004 yilinda

19 Bu smiflamaya gore

modifiye Clavien Dindo siniflamasi olarak rapor edilmistir.
operasyon sonrasi hastalarin 3’tiinde (% 2,7) 2.derece, 3’iinde (% 2,7) 3.derece, 2’sinde
(% 1,8) ise 4.derece komplikasyon gelisti. Literatirde ARM sonrasi komplikasyonlari
degerlendirmek i¢in Clavien Dindo simiflamasi ile yapilan ¢alisma bulunmadi. Bu

konuda galismamizin ilk oldugunu diisiinmekteyiz.
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Ameliyat sonrast ge¢ donemde goriilen komplikasyonlardan en sik goriileni rektal
prolapsus idi (%13,6). Pena, rektal prolapsusu anal sinir1 5 mm asan mukozal ¢ikinti
olarak tamimlamistir ve genel insidanst % 3,8 olarak bildirrnistir.150 Literatiire
bakildiginda rektal prolapsusu % 3,8 - % 38 arasinda degismektedir.” 1% ! Bizim
calisamamizdaki rektal prolapsus orani literatiir ile uyumlu bulunmustur.

Ameliyat sonras1 2. siklikta goriilen diger ge¢ komplikasyon anal stenozdu.
Postoperatif toplam 6 (% 5,5) hastada goriildii. Literatiirde bu oran PSARP sonras1 % 14
ile % 38 arasinda degismektedir.’®*** Bizim calismamizdaki anal striktiirlii hastalarin
operasyonlarindan 5’i PSARP, 1’1 ise ASARP seklinde olmustur. Darligi gelisen
hastalarda redo cerrahi oncesi anal dilatasyon yapilmistir. Bazi yayinlarda giinliik ve
haftalik anal dilatasyon karsilastirmasinda sonuglar arasinda aralarinda anlamli bir fark
olmadiginin sonucuna varmislardir.'*

Literatirde ARM lerde kabizlik % 30-80 arasinda degismektedir.” **° Kabizlik
algak tip ARM’lerde daha sik gt')rl'ilmektedir.157 Huang ve arkadaglarinin ¢alismasinda

158 Bizim calismamizda

yiiksek tip ARM’lerde de kabizligin ¢ok oldugu belirtilmistir.
postoperatif donemde hastalarin % 14,5 kabiz, % 10 ise ara ara kabizlik olan hastalardi.
Bu bulgunun literatiirden diisiik izlenmesinin nedeni ,hastalarin yakin poliklinik takibi
ve kabizlik oOnleyici tedavi ile zamaninda miidahale edilmesine bagli oldugunu
diisiinmekteyiz.

Gaita inkontinanst hastalarimizin % 31,8’de goriildii. Farkli serilerde farkli
inkontinans degerleri mevcuttur. Bu inkontinans insidanslart Avrupa ve Kuzey Amerika

serilerinde % 60 ile % 73 arasinda degismektedir.”® '*

Calismamizin sonucu bu
verilere kiyasla daha diisiiktii. Levit ve Penaya gore sakral ve spinal anomalisi olan
ARM hastalarimin % 25’inin fekal kontinans i¢in sansinin olmadigini ve gercek
inkontinansa sahip olacaklarini belirtmisler. Geriye kalan % 75 hastanin ise kontinans
olma yetenegine sahip, ancak tedavi edilmemis kabizliga baglh da tasma inkontinansinin
olabilecegini belirtmislerdir.'®* ARM operasyonlar1 sonras1 anal inkontinans, prolapsus,
anal tonus sfinkterin kalitesini belirlemek ve aniisiin lokalizasyonunu incelemek i¢in
hastalarimiza 2. haftadan sonra genel anestezi altinda muayene yapildi. islemde elektrik
stimiilatorii kullanilarak kayitlar yapilmastir.

Gelecekte bagirsak yonetimi programi ve ya biofeedback egitimi gibi tedavi

76, 162

stratejilerinin planlanmasina yardimci olabilir. Hastalarimizin 8’ine (% 7,2) gaita

57



inkontinansi, 4’iine (% 3,6) ise elektrik stimiilatoriinde neo aniisiin non santralize olmasi
nedeniyle tekrardan operasyon yapildi. Ameliyat sirasinda kas kompleksini dogru
tantyamamak, tanimlayamamak ve bu nedenle ameliyat sirasinda rektumu uygun

sekilde konumlandiramamak sikintilara yol a<;matktatd1r.163

Aniisii normal pozisyonda
olan ve inkontinanst bagirsak yonetim programi ile gerilemeyen 4 (% 3,6) hastaya ise
ACE prosediirii uygulanmistir.

Hastalarin cinsel islev fonksiyonlar1 18 yas altt oldugu i¢in tam
degerlendirilememistir. 51 kiz hastanin 13’ (% 11,8) adet gortiyor, 5°i (% 4,5) puberte
doneminde olsa da adet gérmiiyordu, diger 33’ (% 30) ise prepuberte déneminde
oldugu i¢in mens ile ilgili bilgi alinamamistir. Erkeklerde ise hem prepuberte hem de
cinsel islev ile bagl konusma olmadigi i¢in tam degerlendirilme yapilamamistir. 2018
yilinda 31 Avrupa Pediatrik cerrahi merkezinin iiyelerinin goriisiine gore cinsellik
konusunun ARM’li hastalar i¢in onemli oldugunu ve bu konuyu hastalar ile
konusmalar1 gerektigini 6nerdiler.'®*

Literatiirde  postoperatif {riner inkontinans % 10-% 25 arasinda
gosterilmektedir.*® *° Kloakal anomalili hastalarda ise literatiirde bu oran % 60-% 70’e

ulagmaktadir.®® 1%

Calismamizda postoperatif donemde hastalarin % 9,1’inde (10
hasta) iiriner sistemde inkontinans mevcuttu. EK olarak 3 (% 2,7) hasta temiz aralikli
kateterizasyon yapmakta ve 2 (% 1,9) hastada da iireterokutonostomi mevcuttu.
Inkontinans olan hastalarda genellikle ya sakrokoksigeal anomali, ya da orta ve yiiksek
tip anal atrezi ve bunlara eslik eden MMR, epilepsi mevcuttu. Bir hastada rektoperineal
fistiillii algak tip anal atrezi mevcuttu ki, buna da hastada eslik eden sakral agenezi ve
MMR mevcuttu.

ARM hastalarinin operasyon sonrasi klinik degerlendirilmesinin objektif olmasi
acisindan i¢in standartlastirilmis sekilde yapilmasi 6nemlidir. Bu sistemlerden en son
2005 yilinda ortak konsensusla kabul edileni Krickenberck skorudur. Bazi skorlama
sistemleri genis ve kapsamli, bazilar1 daha pratik oldugu ve yayinlarda da kullanildig:
icin biz de Kelly, Temploton ve Holschneider sistemlerini kendi g¢alismamizda
kullandik. Kiz ve erkek cinsiyetleri arasinda, akraba evliligi olanlarla olmayanlar
arasinda, yas gruplar1 arasinda, kolostomisi erken donem ve ya ge¢ donemde

kapatilanlar arasinda, gastrointestinal ve vertebral patolojisi olan ve bu sistemlerde

patolojisi olmayan hastalar arasinda, kloakal anomalisi olanlarla olmayanlar arasinda,
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preoperatif, postoperatif erken donemde ve postoperatif ge¢c donemde komplikasyon
olan hastalarla komplikasyon olmayan hastalar arasinda, definitif cerrahi komplikasyon
degerlendirmesi olan Clavien Dindo siniflamalar1 arasinda, tekrar operasyon yapilan
hastalarla yapilmayan hastalar arasinda, redo cerrahisi anoplasti, ASARP, PSARP
seklinde yapilan hastalarin definitif cerrahi operasyon sekilleri arasinda, ACE prosediirii
yapilan ve yapilmayan hastalar arasinda Kelly, Templton ve Holschneider skor
ortalamalar1 bakimindan anlamli bir fark yoktu. ilk yapilan miidahile sekilleri
(kolostomi acgilmasi, dilatasyon, anoplasti, PSARP) arasinda, norosirorjik miidahale
edilenlerle edilmeyenler arasinda, iriner Sistemlerde patolojisi olanlarla olmayan
hastalar arasinda, definitif cerrahi sekilleri arasinda, definitif cerrahi sonrasi 2’li
antibiyotik alanlarla 3’lii antibiyotik alanlar arasinda ve fitiil yerleri arasinda Kelly,
Templton ve Holschneider skor ortalamalar1 bakimindan anlamli bir fark bulundu. Bir
calismada anoplasti ve PSARP operasyonlart sonras1t Krickenberck skorlamasina gore
yapilan karsilastirmada iki grup arasinda anlamli bir fark bulunmamustir.*®” Bizim

calismamizdaki degerler literatiir ile uyumlu gelmistir.
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6. SONUC ve ONERILER

Rektoperineal fistiillii kiz hastalarin tan1 konulma zamanlar1 diger hastalara
kiyasla daha ge¢ olmustur. Kabizlik sikdyeti ile basvuran kiz hastalarinda
detayli fizik muayene yapilmali, gerekirse genel anestezi altinda muayene
yapilmalidir. Sikayetleri varsa zamaninda miidahale planlanmalidir.

Elektrik stimiilator muayenesi definitif cerrahi sirasinda tiim hastalara,
kolostomi ag¢ilma sirasinda ise bazi hastalara da yapilmistir. Hasta yonetim
kilavuzlarinda olmasa da her yas grubunda kullanilabildigi i¢in, stimiilator
muayenesini, hasta takibinde, tekrar operasyon gereksiniminde, postoperatif
prognoz degerlendirilmesi i¢in dnermekteyiz.

Postoperatif donemde hasta degerlendirilmesinde anal monometri
yapilmalidir. Yas grubu uyumsuz olan, mental retarde hastalarda prognoz
acisindan elektrik stimiiletdrle yapilan muayeneler de prognostik ve
faydalidir.

Redo operasyon 10 yas tizeri hasta grubunda daha ¢ok goriilmiistiir. Tuvalet
egitimi tamamlandiktan sonra hastalarda inkontinans devam ederse yasam
kalitesine ve psikolojik etkilenmemesi icin erken miidahile edilmesini
Oneriyoruz.

Definitif cerrahi sonrast kolostomi kapatilma zamani hastalarimizda 7 ay
olup, hastalara ek engel durum yoksa bu zamanin daha kisa tutulmasi
uygundur.

Redo cerrahide; orta ve yiiksek tip ARM’lerde definitif cerrahi olarak,
popiilaritesini koruyan PSARP teknigini 6nermekteyiz.

Erken donem komplikasyonlarindan sepsis en sik rektotiretral fistiillii
hastalarda goriildiigii i¢in, bu hasta grubunda antibiyotik almasini 6neriyoruz.
Ameliyat sonrasi hastalarin kabizlik acisindan yakin takip edilmesini
Oonermekteyiz. Takip ettigimiz hastalarda kabizligin literatiire kiyasla az
goriilmesinin nedeni de hastalarin yakin poliklinik takibinde olmasma ve
zamaninda miidahale edilmesine baglamaktayiz.

ARM’1i hastalarda cinsel islev fonksiyonlar ilgili ¢alismalar yapilmalidir.
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10. Hastalarin ¢ogunda skorlama ortalamalarinin iyi olmasi, kloakal anomalili ve

11.

redo cerrahi gegiren hastalarda bile gayta inkontinansinin az goriilmesini

klinik bagarimiz olarak degerlendirmekteyiz.

Orta ve yiiksek tip ARM, Down sendromu, MMR ve eslik eden koksiks ve
sakral anomaliler mevcut olan hastalarda gayta inkontinansi daha fazla
goriilmektedir.
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