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ONSOZ

Cocuk cerrahisi uzmanlik egitimimde bilgiye ve kaynaklara ulasmamda tesvik edici
olan ve bana kazandirdiklar1 deneyimlerle mesleki becerilerimi arttiran degerli hocalarim
Do¢. Dr. Abdurrahman ONEN, Dog¢. Dr. Selcuk OTCU ve Yrd. Dog. Dr. M. Kemal
CIGDEM’e en derin tesekkiirlerimi sunarim.

Tez ¢alismamin planlamasi ve uygulamasi siirecinde yardimlarini esirgemeyen hocam
Dog. Dr. Abdurrahman ONEN’e ayrica tesekkiir ederim.

Benimle cerrahiye goniil vermis, ihtisas slirem boyunca gece-giindliz tiim
caligmalarda yardimlarin1 gordiigiim sevgili ¢ocuk cerrahisi asistanlarina ve diger tiim klinik
calisanlarina tesekkiir ederim.

Hayattaki amacim dogrultusunda her daim destegi ile benim yanimda olan esim ve

aileme tesekkiirii bir borg bilirim.

Dr. M. Hanifi OKUR

GIRIS



Cocuk cerrahisinin genis olan c¢alisma alanindaki énemli konulardan biri konjenital
malformasyonlardir. Anorektal malformasyonlar nadir goriilen anomaliler olup, yabanci

istatistiklere gore 4000-5000 canli dogumda bir gdriilmektedir.?7%*7!

Wingspread
simiflamasina gore yiiksek, intermedier ve alcak tip diye ayrilir ve siklikla erkeklerde, rekto-
vezikal, rekto-prostatik, rekto-iirethral veya perineal (ano-kutanz), kizlarda ise rekto-vajinal,
vestibiiler, perineal fistiil ile iliskilidir.'"® Son yillarda yapilan ¢alismalar anorektal
malformasyonlarin diger konjenital defektler ile sik¢a iligkili oldugunu (% 20-70 arasinda)
gostermektedir. ™

Yoremizde dogum oranimnin yiikksek olusu, akraba evliliklerinin yaygin olmasi,
miiltiparlik gibi etmenler konjenital anomalilere daha fazla rastlamamiza neden olmaktadir.
Anorektal malformasyonlar bu anomalilerin 6nemli bir grubunu teskil etmektedir. Bu
caligsmada, son yillarda klinigimizde takip ve tedavi edilen anorektal malformasyonlu olgulari

ve eslik eden anomalileri irdeleyip, bunlarla ilgili klinik deneyimlerimizi aktarmay1

amacladik.

GENEL BILGILER



A- ANOREKTAL ANATOMI VE FiZYOLOJi

Rektumda tenia coli’ler genisleyip tim rektumun dis yiizeyini ¢epegevre saran
longitiidinal bir diiz kas kilifi olusturur. Internal anal sfinkter (IAS)’in hemen alt sinirindan
itibaren pigmente killi deri ile devamlilik saglanir. Dentate veya pektineate hat, squamoz ve
transizyonel epitelin birlesim yeridir.

Tiim pelvik ve abdominal kaslar kismen de olsa defekasyonda rol oynar. Ancak, aniis ve
rektumu saran IAS, eksternal anal sfinkter (EAS) ve puborektalis en 6nemli rolii {istlenirler.
IAS, sirkiiler diiz kaslarin kalinlasmas ile meydana gelir, 2/3’ii dentate hattin proksimalinde
yerlesir. EAS, cizgili kas olup istemli kontrol saglar. EAS, IAS’in disinda seyreder ve dentate
hattin daha distalinde yerlesir. Levator ani kas grubu (pelvik diafram); puborektalis,
pubokoksigeus ve ileokoksigeus kaslarindan olusur. En 6nemli parcasi puborektalis kasidir,
rektumun arkasini saran bir sling seklindedir ve buradan itibaren (pelvik taban) rektum
limenini kapali tutar. Puborektalis, EAS’in derin lifleri ile kaynasir, buna c¢izgili kas
kompleksi denir. IAS ve EAS, dinlenme sirasinda kasili kalarak anal kanalda yiiksek basing
zonu olusturur ve anal kanali kapali tutarlar. Dinlenme esnasindaki anal kanal basincinin
%85’ini 1AS, %15’ini ise EAS saglar. Puborektalis, EAS ve IAS kompleksinin meydana
getirdigi direng fekal kontinansi saglar.

Perineal deri, aniis, rektum, mesane ve iiretra, IAS, EAS, puborektalis ve pelvik taban
kaslarinin innervasyonu: Sempatik L-2,3,4 ve parasempatik S-2,3,4’ten gelir. Bu iki sistemin
koordine calismas1 ile diskilama kontrol edilir. Sempatik uyarilar IAS’i kasar,
parasempatikler ise IAS’i gevsetir. IAS, ayrica NANK (Nonadrenerjik nonkolinerjik)
innervasyonu NO (nitroz oksit) ile rektum gerilmesine refleks cevap olarak gevser. EAS’in
kasilmasi ekstrinsik innervasyona baghdir. EAS sivi ve yumusak gaita kontinansini saglar.
Kat1 gaitanin kontinans1 EAS fonksiyonuna bagl degildir.

Kontinans, S-2,3,4 segmentten ¢ikan sinirler tarafindan innerve edilen pelvik taban

kaslari, levator ani, IAS ve EAS kaslar1 sayesinde miimkiin olur. Bu sinirlerin dogumsal
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anomalileri digki kontroliinli imkansizlagtirir. Normal digki kontrolii i¢in en az S-1,2,3’iin
unilateral saglam olmas: gerekir.*"*

Anal kontinansin saglanmasindaki en onemli kaslar puborektalis ve EAS kaslaridir.
Puborektalis kasi kasildiginda rektumu 6ne dogru ¢ekerek 'S' seklinde bir agilanma olusturur.
Buna karsilik EAS kasilma ile distal rektumu arkaya koksikse dogru c¢eker. Burada olusan
anorektal ac1 yaklagik 90° olup kontinansta dnemli bir role sahiptir.

IAS, tek basma kontinansi saglamada yeterli degildir. Eger EAS veya puborektalis
normal fonksiyon gormez ise (ndrolojik defisit, travmatik kesi, anorektal malformasyon, vs)
IAS normal olsa bile kontinans miimkiin degildir. Kontinansin diger bir komponenti yiizeyel
ve derin duyulardir. Bu duyular agri, basing, dokunma, soguk ve siirtiinmeye duyarhdir.

Rektumun 4’ gaita ile dolunca rektal doluluk hissi ve defekasyon ihtiyact dogar ve
uyarilan IAS’de bir gevseme olur. Buna rektoanal refleks denir. Rektum bosalinca EAS ve
puborektalis tekrar refleks olarak kasilarak (deflasyon refleksi) anal kanal bosaltilir, anorektal
ac1 olusturulur ve rektum kollabe olur. Ancak, eger kisi o anda defekasyon i¢in uygun degilse
puborektalis ve EAS’in kasilmasi ile anal kanaldaki gaita rektal ampullaya geri gonderilerek
anal kanal bosaltilir ve defekasyon uygun bir zamana ertelenir (Inflasyon refleksi). Istemli

gaita tutma 6—18 ayda gelisir.”’“"”

B- TARIHCE

Ano-rektal malfomasyon ¢ok eski ¢aglardan beri bilinen bir anomalidir.' Yiizyillar
oncesinde aniisii kapali dogan bebeklerin perinesine parmakla, bigakla veya degisik aletlerle
delik agma girisimleri olmus ve bugiin algak tip olarak tanimladigimiz bir hasta grubu
anestezi, antibiyotik, parenteral mailer olmadan yasatilabilmistir. >

Aristoteles, anal atreziyi hayvanlarda tanimlamistir. Serafettin SABUNCU (1465),

kitabinda imperfore aniisiin delinmesiyle ilgili resim ve teknikleri yayinlamigtir. Scultet



(1660), dilatasyonla tedavi ettigi anal stenoz olgusunu yaymlamistir. Littre (1710), imperfore
aniislii bebeklere kolostomi yapilmasini onerdi. Amussat (1835), barsag1 perineden girerek
mobilize etmis ve deriye agizlastirmistir. McLead (1880), perineal yaklasimla barsagin
bulunamadigi c¢ocuklarda laparatomi yapilmasini Onermistir. Hadra (1884), McLead’in
Onerisini yerine getirmistir. Wangensteen Rice (1930), invertogrami tanimladilar ve iki
bebekte uyguladilar. Pena (1980), ilk kez posterior sagittal yaklagimi uygulamistir. De Vries
ve Pena (1982), posterior sagittal anorektoplastili olgular1 yaymlayarak teknigi
tanimlamiglardir. Glinlimiizde bu teknik tiim diinyada en yaygin olarak kullanilan yontemdir.
Georgeson KE (2000), laparoskopi esliginde anorektal pull-through (LEARP)’yu

tariflemistir. °

C-SIKLIK

ARM’in yabanci istatistiklere gore 4000-5000 canli dogumda bir gorildigi
bildirilmistir.>**>® Bu hesaba gére, 70.000.000 niifusu olan iilkemizde, dogum oraninin da %
2 oldugu kabul edilirse yilda 1.400.000 civarinda bebek dogmaktadir. Bu beklerin arasindan
da her y1l yaklasik 200 civarinda yeni olgu goriilmesi beklenir. >

ARMlerin ailevi bir 6zelligi de vardir. 7>'%*7"! {lk bebeklerinde ARM olan anne ve
babanin diger ¢ocuklarmda ARM insidanst %1’ dir.>>> Ailevi olgularda hastalarin
cogunlugunu erkek ¢ocuklarin olusturmasi kalitimin seks kromozomlart ile ilgili oldugunu
diisiindiirmektedir.'”> ARM goriilme siklig1 tizerinde annenin dogum yasimin, sayisinn, irk ve
milliyetin bir etkisi bulunamamustir.

ARM’lerin yaklasik 2/3’i erkeklerde, 1/3’1 kizlarda goriliir. Erkek cocuklardaki
anorektal malformasyonlarin kabaca 2/3’0i  yiiksek tipken, kizlardaki anorektal
malformasyonlarin 2/3’1i algak tiptir. '®***7 Yani yiiksek tip anomaliler daha gok erkeklerde
goriilmektedir. Cinsiyet ayrimi yapilmadig takdirde olgularin %75’inde rektum ile genital

veya lriner sistem arasinda fistiil vardir. Erkeklerdeki yiiksek ve intermediate anomalilerin
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%380’inde fistiil rektum ve iiretra arasinda, %10’unda da rektum ile mesane arasindadir.

Olgularin %51 fistiilsiiz atrezidir.

D-SINIFLANDIRMA

Anorektal malformasyonlar i¢in Onerilmis ¢esitli siniflamalar vardir. Bunlar arasinda, 1984
yilinda Stephens ve Smith tarafindan yapilan anatomik siniflandirma (Wingspread siniflamasi,
Tablo 1) o tarihe kadar yapilmis siniflamalarin en anlasilir olan1 ve yakin zamana kadar da en
yaygin kullanilan1 olmustur.”**®! Rektumun kér ucunun levator adaleler ile olan iliskisine
gore yapilan bu simiflandirmada anorektal malformasyonlar 3 ana gruba ayrilmistir. Bunlar:
Supralevator (yiiksek tip), Infralevator (alcak veya asag: tip) ve yiiksek veya algak tipe
uymayan kismen translevator olgular da intermediate (ara tip)’dir.

Wingspread smiflamasindaki algak ve yiiksek tipler yaninda bir de intermediate ad1 verilen
ticlincii bir grubun varhiginin ne kadar gerekli oldugunu tartisan ilk yazar Pena olmustur.
Stephens-Smith siiflamasinin tedavi ve prognozun degerlendirmesinde yetersiz kaldigini ve
bu nedenle anorektal malformasyonlarin algak, intermediate ve yiliksek diye
siniflandirmaktansa, kiz ve erkeklerdeki lezyonlarin dogrudan isimleriyle anilmasinin daha
kullanisli olacagini 6nermistir Pena siniflamasi son on yila damgasin1 vuran bir ¢alisma

olmustur (Tablo 2).

Tablo 1 Stephens-Smith (Wingspread) smiflamasma gére ARMler.*®

KIZ ERKEK
Yiiksek Rektovaginal fistiil Rektoprostatik fistiil
Fistiilsiiz rektal atrezi Fistiilsiiz rektal atrezi




Intermediate Rektovestibiiler fistiil Rektobulbar fistiil
Rektovaginal fistiil Fistiilsiiz agenezi
Alcak Anovestibiiler fistiil Anokiitanoz fistiil
Anokiitanoz fistiil Anal stenoz
Kloakal malformasyon Nadir malformasyonlar
Nadir malformasyonlar

Tablo 2 Anorektal malformasyonlarin Pena siniflandiriimasi.®’

Cins Malformasyon

Perineal fistiil
Rektotiretral bulbar fistiil

Erkek Rektotiretral prostatik fistiil
Rektovezikal (mesane boynu) fistiil
Fistiilsiiz anorektal agenezi

Rektal atrezi veya stenoz

Anokutandz ( perineal) fistiil
Rektovestibiiler fistiil

Kiz Fistiilsiiz anorektal agenezi
Rektal atrezi veya stenoz

Persistan kloaka

E-ETYOLOJI

Anorektal malformasyonlu hastalarda etyoloji tam olarak agik olmamakla birlikte
multifaktoriyel oldugu disiiniilmekte, bununla birlikte buna genetik yatkinlifin neden

olduguna inanilmaktadir. Kardesinde ARM Gykiisii bulunan hastalarda genel populasyona



gbre artmis insidans, multisistem sendromlari; Townes-Broks, Currarino’s ve Pallisten-Hall
sendromu gibi otozomal dominant olan sendromlarla birlikteligi bize bunu
diisiindiirmektedir.”® Cuscheieri ve arkadaslari anorektal malformasyonlu 1846 hastamin
%64’linde diger defektler, %15’inde kromozom anomalileri: Trisomi 21,18 ve 13, bunun
disinda %15 olgunun ise VACTERL ile iliskili oldugunu bildirmiglerdir. Down sendromlu
hastalarda %95 oraninda fistiilsiiz imperfore aniis oldugu gézlenmistir.’* Fetal alkol sendromu
ve enfeksiyoz faktorler (toxoplasmosis ve cytomegalovirus) etiyolojide ileri siiriilen ¢evresel
faktorlerdendir.

Deneysel olarak: Adriamisin, ETE, Etretinate ve A-vitamini eksikligi ile ARM

olusturuldugu gosterilmistir.*!

F-PATOGENEZ

Intrauterin yasamin 4-5. haftasinda iiriner (allantois), genital (mezonefrik kanal) ve
sindirim sisteminin distal ucu (son barsak), U seklindeki “Kloaka” adi verilen tek bir bosluk
halindedir. Kloakal boslugun dis yiizli yiizey ektodermiyle, i¢i de endoderm ile kapldir.
Endodermle ektodermin birbirine dokundugu bolge kloakal membran adiyla bilinir. Allantois
ve son barsak arasinda, yolk kesesi ve allantois g¢evresindeki mezensimden koken alan
iirorektal septum veya torneaux plikasi adi verilen mezengimal bir doku bulunur. Klasik
embriyoloji bilgilerine gore kloakal bosluk, embriyonun 16 mm uzunluga eristigi altinci
haftada, yukardan asagi dogru inen iirorektal septumun yanlardan ilerleyen “Rathke plikalar1”
ile birlesmesiyle ikiye boliinlir. Bunun sonucu, daha 6nce tek bir bosluk halinde olan kloaka,
onde “primitif lirogenital siniis” ve arkada da “anorektal kanal” olarak, birbirinden bagimsiz
iki ayr1 bosluk haline gelir. Son barsagin terminal pargasi kloakanin posterior boliimiine, yani

primitif anorektal kanala, wollfian kanallar1 (genital sistem) ve allantois (liriner sistem) de



kloakanin anterior boliimiine, primitif {irogenital sinlise a¢ilir. Yine klasik embriyoloji
bilgilerine gore bu donemde her iki boslugun 6nii disardan, lirogenital membran ve anal
membran adi verilen yapilar tarafindan ortiiliir. %%

Stephens’in klasik yorumuna goére anorektal anomalilerin ortaya ¢ikisinda rektumda
genitoliriner sistemin birbirinden ayrilisinda veya ayrilmis olsalar dahi perineyi delislerinde
yetersizlik vardir."”” Urorektal septumun asag1 inememesi veya belirli bir evrede duraklamas:
ile erkek bebeklerde rektotiriner fistiil, kiz bebeklerde (yiiksek) kloakal malformasyon veya
degisik seviyeli rektovaginal fistiil gibi “supralevator-yiiksek” veya “intralevator-
intermediate” anorektal malformasyonlar olugsmaktadir. Altinci haftadan sonra, iirorektal
septumun kloakal membrana temas etmesiyle bu membran atrofiye olmaya baslamakta,
membranin tiimiiyle atrofiye olmasiyla da {iiriner, genital ve sindirim sistemleri bagimsiz
orifislerle digsariya agilmaktadir. Bu devrede ortaya ¢ikan gelisim aksakliklar1 sonucunda da
anal stenoz, 6nde yerlesim gosteren ektopik aniis, membrandz anal atrezi, anokutandz fistiil
ve kizlarda rektovestibiiler fistiil gibi “infralevatdr-algak™ tip malformasyonlar ortaya
¢ikmaktadir. Infralevator malformasyonlarda, iirogenital septumun asagi inisi normaldir,
iirogenital siniis ve rektumun perineye acilislarinda bir aksaklik vardir. Ilk anda ¢ok cazip
goriilen bu teori, embriyonun gelisim siireci i¢inde miillerian kanallar anorektum ve iiriner
yapilarin gelisimlerini neredeyse tamamlamis olduklar1 bir asamada ortaya ¢iktiklarindan,
miillerian kanallardan gelisen organlarin anorektal malformasyonlarin yapisina nasil
katildiklarim agiklamakta yetersiz kalmaktadir.

Daha yeni bir teoriye goreyse, lirorektal septum distale dogru ilerleyip kloakal

membrana ¢ok yaklagsmasina ragmen asla temas etmemektedir.**>*

Bu teori anorektal bosluga
iirogenital siniis arasinda kloakal bir kanalin varligin siirdiirdiigiinii, genital tiiberkiiliin hizla
biliylimesiyle kloakanin seklinin degistigini ve kloakal membranin arkaya dogru itildikten

sonra 7. gestasyonel haftada yirtilarak ardinda iki orifis biraktigin1 iddia etmektedir;

iirogenital ve anal. Bu iki agiklifin arasinda da iirorektal septumun ucu perineal cismi
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meydana getirmektedir. Bu sirada anal kanalin kaudali ektodermin prolifere olmasiyla
kapanmakta, bir siire sonra yeniden kanalize olarak ac¢ilmaktadir. Rekanalizasyonun
gerceklesmemesi Ortiilii aniisle sonuclanmaktadir. Bu teori anorektal malformasyonlarin
dorsal kloakanin bi¢imindeki bozukluklardan ve dorsal kloakal membranin yoklugundan
kaynaklandigin1 6nermektedir. Buna gore kloakanin posterior bolimi kiigiikse ve bunun
sonucu olarak posterior kloakal membran kisaysa son barsagin digar1 acilan deligi anteriora
kaymakta kloakadaki defekt ne kadar kiigiikse bu kaymada o kadar az olmaktadir. Bu durum
son barsagin vajen veya lretranin distal kesimlerine a¢ilmasina neden olmaktadir. Kloakanin
posterior bolgesi ¢ok kiiciikse son barsagin ucu daha anteriora agilmaktadir. Yani anorektal
atrezi veya fistiiller tirorektal septumla ilgili defektlerden ziyade anal orifisin lokalizasyonuna

bagli olarak ortaya ¢ikmaktadir.

G- TANI

Uygun bir tedavi planinin belirlenmesinin yolu, anomalinin tipinin dogru olarak tayin
edilmesinden gecer. Bu amacla yapilacak muayene ve laboratuar c¢aligmalarinin baslica
hedefleri sunlardir: atrezinin tipinin belirlenmesi, fistiillerin gosterilmesi ve ek anomalilerin
tespiti. Bunlardan ikisi ¢cok daha 6nemlidir; birincisi atrezinin seviyesinin tespit edilmesiyle
bebege kolostomi yapilip yapilmayacagina karar verilmesi, ikincisi de ek anomalilerin
varligidir. ARM’nin seviyesinin anlagilmasi1 asagida anlatilan fizik muayene bulgularinin
varligiyla cogu kez kolaydir. Ek anomalilerin tespiti amaciyla da:

Ozofagus atrezisinin ekarte edilebilmesi igin nazogastrik tiip takilmali, kalp, vertebra ve kosta
anomalilerinin tespiti i¢in akciger grafisi c¢ekilmeli, dinleme bulgulart ile konjenital kalp
hastaligindan siiphelenildigi takdirde EKG ve EKO yapilmalidir.

Lumbosakral vertebra anomalilerinin ve diger sindirim sistemi anomalilerinin tespiti

amaciyla ayakta direkt karin grafisi ¢ekilmeli, liriner anomalilerin tespiti amaciyla da renal
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ultrasonografi yapilmalidir.

Fizik Muayene

Anorektal malformasyonlarda, olgularin %90'inda malformasyonun tipi perine
muayenesiyle anlasilabilir. Aniisii kapali dogan bir erkek bebekte, penisten mekonyum veya
gaz ¢ikmasi hastada rektotiriner bir fistiiliin varliginin isaretidir. Boyle bir bebekte atrezinin
seviyesi yliksek veya en azindan intermediate'dir. Rektobulber {iretral fistiiller prostatik {iretra
fistiillerinden daha genis capli olduklarindan, iiretradan mekonyum geldiginin goriilmesi,
daha cok rektobulber iiretra fistiillerinin bulgusudur.®

Erkek bebeklerde, penis radiksi ile koksiks arasinda skrotal raphede veya aniis olmasi
gereken yerde kiiclik bir agikliktan mekonyum geliyor olmasi, anokiitandz bir fistiiliin ve
dolayisiyla algak tip bir atrezinin bulgusudur. Skrotal raphe icinde beyaz veya siyah renkli
noktaciklar halinde mekonyum birikintilerinin varligina "pearl sign - inci isareti" adi verilir.
Aniis olmas1 gereken yerde "bucket handle - bavul sap1" adi verilen deri kivriminin olmasi da,
alcak tip anomalilerin bir bagka bulgusudur. Bebek agladigi zaman, aniis olmasi gereken
yerde olusan "kabariklik - bulging" de algak tip membrandz atrezi belirtisidir. Erkek
bebeklerde, glutealar arasindaki kivrimin olugsmamis olmasi, yani diiz bir kalgcanin olmasi
(flat bottom), fistiil agzinin goriilememesi, sinir uyaricisi ile eksternal sfinkter kasilmalarinin
olmamasi yiiksek tip atrezi bulgularidir.

Kiz bebeklerde de perine ve vajen girisinin incelenmesi ile anomalinin tipi ve seviyesi
hakkinda onemli bilgiler edinilebilir. Labia majorlerin posteriorda birlestikleri yerin
(vestibiiliin) dikkatle incelenmesi gerekir, Icinden diski gelen bir fistiil agzinin perine veya
vestibiilde goriilmesi, translevator bir anomalinin isaretidir. Boyle bir fistiiliin goriillemedigi
ancak, himenin mevcut oldugu bebeklerde de olay gene biiyiik bir ihtimalle translevatordiir.
Fistiil agz1 kiiclik ve posterior vestibiilde bir yere gizlenmis olabilir. Aniisii kapak olan bir kiz

bebekte, digkinin vajen i¢inden geldiginin goriilmesi biiyiikk olasilikla kloakal
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malformasyonun veya rektovaginal fistiiliin belirtisidir. Hastada himen yoksa vulva anormal
bir yapidaysa ve bunlarla beraber iiretral meatus da ayri bir agiklik olarak goriilmiiyor ve
ortada tek bir orifis varsa lezyon biiyiik bir olasilikla kloakal malformasyondur.® Ozellikle
yiiksek tip kloakal malformasyonlarda labiumlar tam olarak gelisememis ve aralar1 biraz agik
oldugundan klitoris daha 6n plandadir ve bu goriiniim cinsiyet gelisim bozukluguna
benzeyebilir.

Disardan gozlenebilen, rektovestibiiler veya anovestibiiler fistiil traktinin yoni ve
uzunlugu da anomalinin seviyesi hakkinda bilgi verir. Fistiil agzindan igeri sokulacak metal
bir sonda, perineye dogru iniyor ve probla perine derisi arasinda ince bir doku kaliyorsa,
anomalinin alcak tip oldugu, sonda vajene paralel olarak yukari dogru gidiyor ve sondayla
perine derisi arasinda kalinca bir doku yer aliyorsa anomalinin intermediate tip oldugu

anlagsilir.

Radyolojik Calismalar

Ayakta direkt karin grafisinde, konjenital kalp hastalig1 agisindan kalbin biiyiikliigl ve
yerlesimi, pndmoni veya akcigerlerle ilgili baska defektlerin varligi bakimindan toraks
boslugu, situs inversus yoniinden mide gaz odaciginin ve karacigerin yerlesimi, vertebral
anomaliler yonlinden lumbosakral vertebralar, rektoprostatik veya rektovezikal fistiilii
yoniinden mesane kubbesinde toplanmis bir gaz golgesinin varligi aranmalidir.

Atrezik distal barsagin distal ucuyla levator adeleler arasindaki iliskinin gosterilmesi
amaciyla "invertogram" veya "Wangensteen Rice" ad1 verilen radyolojik ¢alisma kullanilmigtir
(Sekil 1). Ancak bu radyolojik ¢alisma usuliine uygun sekilde yapilmadig: takdirde cerrahi
yaniltacak sonuglar verebildiginden, glinlimiizde distal rektumun seviyesinin tespitinde artik
ultrasonografi kullanilmaktadir. Invertogramin dogru sonu¢ vermesi i¢in yutulan havanin

barsaklarin en distaline kadar ulasmasini beklemek, bu nedenle de grafinin en erken dogum-
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dan 12-18 saat sonra ¢ekilmesi gerekmektedir.®'” Film ¢ekilmeden dnce bebek poposu 20

dakika kadar 25-30 derece yukarda kalacak sekilde yatirilir. **¢’

Sekil 1. Wangensteen Rice grafisi. A) Yiiksek tip, B) Intermediate tip, C) Algak tip

Radyoloji servisinde hemen film ¢ekilmeden dnceki 3-5 dakika boyunca da bebek bag
asagl tutularak barsak gazlarmin en ug¢ noktaya ulagmasi saglanir. Perine derisi baryum ile
isaretlenir. Bu filmde, barsak i¢indeki gaz golgesinin, simfizis pubisin orta noktasi ile osifiye
olmus en alt sakral segmentin 0,5 cm alt1 arasinda ¢izilen “PC ¢izgisinin” altinda olmasi
“yiiksek”, I noktasina ulasmis olmasi “intermediate” ve PC cizgisinin {istlinde olmasi da
“al¢ak” tip anomalinin bulgusu olarak kabul edilir. I noktasi, iskial osifikasyon noktasidir. PC
cizgisi puborektal kasin iz diislimiinii temsil eder. Distal kolon icindeki gazla perineye
siiriilmiis baryum arasindaki mesafenin 1cm’den daha uzun olmasi, anomalinin yiiksek tipte
oldugunu temsil eder. Ancak, film ¢ekilirken bebegin aglamakta olmasi yaniltict olarak bu
mesafenin daha kisa goriinmesine neden olabilir.’ Yine de Wangensteen grafisi cesitli
nedenlerle standart bir 6zellik tasimadigindan tedavinin planlamasinda bir rontgen filmi
iizerine ¢izilecek ¢izgilere dayanarak islem yapilmasit pek giivenilir bir yol degildir.
Wangensteen grafisinde mesane i¢inde sivi-gaz seviyesinin goriinmesi, rektoprostatik tiretral
fistiiliin, daha nadir olarak da rektovezikal fistiiliin varliinin bulgusudur. Wangensteen

grafiye nazaran daha kolay cekilmesi nedeniyle mutlaka invertogram ¢ekilmesi gereken
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bebeklerde Narasimharao tarafindan tanimlanmis olan “cross-table” lateral filmden
yararlanilabilir.*® Bebek yiizikkoyun yatirilir ve pelvis bir rulo ile yiikseltilir. Bebegin yan
tarafina dik pozisyonda film kaseti yerlestirilir ve c¢ekilen film invertogram gibi
degerlendirilir. Fistiiller sistografi vajinografi yerine distal kolostografi ile tanimlanmas1 daha

15,25

yiiksek bir olasiliktir. Bu grafiyi ¢ekerken baryum kullanilmamali ve suda emilebilen

opak maddeler tercih edilmelidir. Kontrollii bir basing ile skopi altinda fistiil gozlenir.

H-TEDAVI

Alcak Tip ARM:
Perinede fistiil trakt1 oldugu zaman veya fistiilsiiz agenezi olup atrezi uzunlugu 1 cm’den
kisa olan olgularda “Cut-back anoplasti” yeterlidir. Normal yerlesimli aniiste direngli ciddi

stenoz varsa Y-Z anoplasti yaplhr.41

Anterior yerlesimli ektopik aniis:
Sinirli PSARP veya anal transpozisyon yapilir. Smirli PSARP i¢in bebekler prone
pozisyonda yatirilir. Anal transpozisyon cerrahisi i¢in hasta litotomi pozisyonunda yatirilir ve

ayni islem uygulanir.

Yiiksek Tip ARM:
Yiiksek anomalilerin ilk agama tedavisinde kolostomi yapilmaktadir.

Sag Transvers Loop kolostomi

Avantajlari: Olusturmak ve kapatmak kolaydir. Yeni doganlarda veya erken rekonstriiksiyon
planlanan olgularda loop stoma uygundur. Eger stoma 8-10 haftadan daha uzun siire kalirsa

veya ¢cocugun yast biiyiikse loop stoma uygun olmayabilir.
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Dezavantajlari: Uretra fistiilii olanlarda barsagin uzun siire idrarla temasi sonucu asidoz riski
fazladir. Proksimal ugtan distal uca gaita atladig1 icin iiriner enfeksiyon riski fazladir. Distal
barsakta genigleme riski fazladir. Prolapsus daha siktir.

Diverting Desending kolostomi

Avantajlari: ARM i¢in ¢ok uygun kolostomi tipidir. Daha kisa bir kolon segmenti
defonksiyone edilir. PSARP o6ncesi mekanik barsak temizligi daha kolaydir. Biiyilik rekto-
uretral fistiillii olgularda idrar kolostomi distalindeki segmente gecer. Bu segment kisa
oldugunda daha az idrar emilir ve metabolik asidoz riski azalir.

Dezavantajlari: Digerlerine gore daha zordur. Rektuma yakin diizeyde kolostomi yapilirsa

PSARP zorlagir. *!

ANOREKTAL REKONSTRUKSIYON

(PSARP)

Rekto-iiretral fistiil (bulbar ve prostatik)

Rektoiiretral-bulber fistiilii olan olgularda rektum daha kiicliktiir. Levator ani kasi
rektumun arkasinda birlestirilir. Cizgili kas kompleksinin posterior kenar1 orta hatta birbirine
siitlire edilir ve bu rektumun posterior duvarina aym siitiirle tespit edilir. Boylece, rektal

prolapsus engellenebilir. Rektum, EAS simirlari igine yerlestirilerek anoplasti yapilir.

Rektum-mesane boynu fistiilii

Rektumu mobilize etmek i¢in posterior sagittal yaklagima ek olarak laparatomi gerekir.
Uriner trakt ortaya konur ve lastik bir tiip levator kasin éniine, iiriner traktin arkasma konur.
Bu tiip kas kompleksinin i¢ine, sakrum oniine yerlestirilerek rektumun varlig: simiile edilir.

Sfinkter mekanizmasi lastik tiipiin ¢evresinden rekonstriikte edilir. Lastik tiip retroperitonda
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bulunur. Barsak daha sonra lastik tiipe baglanir ve asagiya dogru cekilerek rektum perineye

ulastirilir.

Vestibuler fistiil

Rektum cilde anastomoze edilecek kadar serbestlestirilir. Elektrik stimiilatorii ile EAS’in
yeri tespit edilip rektum bunun iginde kalacak sekilde perineal body olusturulur. Levator
kasinin rekonstriikkte edilmesine gerek yoktur. Ancak, cizgili kas kompleksi rektumun

arkasinda sitiire edilmelidir.

Fistiilsiiz Imperfore Aniis
Bu hastalarda rektumun kor sonlanmasi bulber iiretra fistiilii ile ayn1 seviyededir. Ancak,

rektum igerden iiretraya yapisik oldugundan iiretra diseksiyonuna dikkat edilmelidir.

Rektal atrezi ve stenoz

Bu hastalarda rektumun kor sonlandigi veya stenozun oldugu kisim c¢ok kisadir.
Proksimaldeki rektumun kor ucu anal kanala birlestirilir. Tiim yapilar genellikle fibroz bir
doku ile birbirinden ayrilir. PSARP ile rektum ve anal kanal u¢ uca anastomoze edilir.

Sonuglar1 ¢ok iyidir. 14,44,45

PERSISTAN KLOAKA
PSARVUP (posterior saggital anorektovajinoiiretroplasti) uygulanir. Sakrumdan ortak
kanala kadar kesi yapilir. Ortak kanalin 3 cm’den kisa oldugu durumlarda, vajen yeterli
biiytikliikte ise herhangi bir 6zel teknige gerek kalmadan posterior-sagittal yaklagimla cerrahi
onarim yapilabilir.
- Total Urogenital siniis mobilizasyonu: Son zamanlarda, kloaka cerrahisinde basaril

sekilde yapilmaktadir. Bunda, iiretra ve vajen ayristirilmadan tek parca halinde
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serbestlestirilir. Uretra ve mesane boynunun fibrdz avaskiiler bant seklindeki siispensor
(asic1) ligamenti kesilir. Bu basit yontemle iiro-vajinal kanal 2-3 cm uzar ve kloakali
olgularin %50’sinde yeterlidir. Boylece, liretro-vajinal fistiil ve vajinal iskemi riski ortadan
kalkar.

— Vaginal replasman veya ogmentasyon: Yiksek yerlesimli vajenlerde (ortak kanal 3
cm’den uzun), ¢ok kiiclik vajenlerde veya vajen yoklugunda vajinal replasman veya
ogmentasyon gerekebilir. Neovajen i¢in barsak segmenti kullanilabilir.

— Vajinal switch manevrasi: Kloakali hastalarda genellikle, iki biiylik hemi-vajen,
bilateral hidrokolpos ve iki hemiuterus vardir. Bu hastalarda uzun bir ortak kanal vardir ve
her iki vajen yiiksek pelvik yerlesimlidir. Vajenin horizontal uzunlugu vertikal uzunlugundan
daha fazladir. Her iki vajen lateralden kanlanir. Bu yontemde, bir hemi-vajenin kanlanmasi
feda edilir ve ayni taraftaki uterus rezeke edilir. Hemi-vajenler iiretradan ayrilir, vajinal
septum rezeke edilir ve bir hemivajen asag1 cekilip perineye dikilir. Overler korunarak tek
uterus tek vajen olusturulmus olur.

- Vajinal Dome Flep: Biiylik vajen (domu) mevcut, ancak kisa oldugu i¢in perineye
ulasmayan vajenlerde, vajen domundan laterale flep kaydirilarak vajen tiibiilarize edilip
perineye siitiire edilir.

- Deri veya Labial Flep: Bu teknikte fibrozis, retraksiyon ve striktiir riski fazladur.***’

POSTOPERATIF YAKLASIM

PSARP’ tan 2 hafta sonra kalibrasyon ve dilatasyon programi baslanir. Aniisten rahat
gegen en biiylik nolu Hegar bujisi ile 1 hafta boyunca giinde 2 defa anal kalibrasyon yapilir.
Daha sonra, her hafta dilatatér numarasi arttirilarak hasta i¢in uygun olan hedef numaraya
ulasilir ve hedef numaraya ulasinca kolostomi kapatilir. Kolostomi kapama sonrasi dilatasyon

devam eder. Hedef numara aniisten rahat gecince 1 ay boyunca giinde 1 defa, 1 ay boyunca
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haftada 2 defa, 1 ay boyunca haftada 1 defa ve 3 ay boyunca ayda 1 defa dilatasyon

uygulanir.

KOMPLIKASYONLAR

Yara enfeksiyonu ve yara agilmasi, barsak retraksiyonu: Yetersiz serbestleme ve iskemi
sonucu olusabilir.

. Anal stenoz (%30): Diizenli dilatasyon yapilmamasi ve iskemi sonucu olusabilir. Genellikle,
dilatasyon yeterlidir, cevap vermeyenlerde anoplasti gerekebilir.

. Rekto-iiretral fistiil, ektopik iireter ve vaz deferens yaralanmasi

. Rektal prolapsus (%20): Siklikla, yiiksek tiplerde cerrahi sonrasi goriiliir.

. Konstipasyon (%25): En sik goriilen fonksiyonel patolojidir.

. Fekal inkontinans: Yiksek tiplerde daha siktir. 2’den fazla sakral vertebra anomalisi ve diiz
perinesi olan (sulkus ve kas yapilar1 gelismemis) olgularda cerrahi tipine bakilmaksizin fekal
inkontinans goriiliir.

. Iseme disfonksiyonu: Anorektoplastiden sonra siktir. Cerrahide orta hattan sapma oldugunda
mesane sinirleri zedelenebilir. Sinirler primer olarak da patolojik olabilir.

. Infertilite: Yiiksek tiplerde gebelik ¢cok nadirdir.

PROGNOZ VE MORTALITE
Algak tiplerde teknik hata yapilmazsa genellikle prognoz c¢ok iyidir. Mortalite yiiksek
tiplerde %15, algak tiplerde %5’tir. Oliimler genellikle kardiak ve renal anomalilerden

dolaydir.

ARM OLGULARINDA KONTINANS VE FONKSIYONEL BOZUKLUKLAR
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1)

2)

3)

Fekal kontinans 3 temel faktore baghdir:
Istemli kas yapisi: Levator ani kasi, kas kompleksi ve EAS. ARM’da istemli ¢izgili kaslarda
gelisim anomalisi mevcuttur.
Duyu-duyarhhlik: Operasyonda rektum EAS i¢ine yerlestirilmigse genellikle duyu gelisebilir.
Fakat sivi ve yumusak gaita gibi rektumun gerilmedigi durumlarda hissedilmeyebilir. Bu
nedenle, duyusal uyar1 ve barsak kontinansi i¢in hastanin sekilli gaita yapmasi gerekir.
Barsak motilitesi: ARM’lu olgularmn ¢ogunda barsak motilitesinde patoloji vardir. Ileri
derecede genis rektum posu olanlarda ciddi konstipasyon gelisir. Asir1 genislemis ancak
normal ganglion hiicresi bulunduran, rektosigmoid myopatik tipte hipomotilite bozuklugu
olur 4132

Barsak kontrolii gelisimi puberteye kadar devam edebilir. Algak tiplerin %90’inda iyi
barsak kontrolii saglanir. Ancak, ilk yillarda konstipasyon problem olur. Yiiksek
anomalilerde yapilan abdominoperineal, sakroperineal ve sakroabdomino-perineal
prosediirlerde sonuglar kotlidiir. Total kontinans, kutandz fistiil ve rektal atrezi gibi alcak

tiplerde %100, mesane boynu fistiili ve vajinal fistiillerde %0’dir. Vestibuler fistiil ve

fistiilsiiz imperfore aniislerde bu oran %60 iken {iretral fistiil ve kloaka olgularinda %30’dur.

Fekal inkontinansh hastalar 4 gruba ayrihr:

1) Kot anatomi, zayif kas yapisi, diiz perine, sakral defekt ve {liriner inkontinansli
olgular: Tedavi: Lavman, supozituar, laksatif ve diyettir. Diizelme olmazsa Malone (MACE-
kontinan apendikostomi) yapilabilir. Boylece, hastanin kendisi tuvalete oturup buradan
lavman yapabilir.

2) Kas yapist ve sakrumu iyi ancak barsagi cerrahi hata olarak sfinkterin disina
yerlestirilmis olgular: Tedavi: reoperasyon ile barsak, EAS sinirlar1 i¢ine alinabilir. Cerrahi

basar1 %30°dur.
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3) Siddetli konstipasyon sonucu tasma tarzinda inkontinansi olan olgular: Tedavi:
Genellikle, agressif lavman, supozituar, laksatif ve diyet ile diizelir. Diizelme olmazsa
anterior rezeksiyon yapilabilir. Megarektumlu hastalarin cerrahi sonuglari iyidir.

4) Barsak motilitesi artmis (diareye meyilli) olgular: Rektal rezervuar veya kolonu rezeke
edilen olgularda siktir. Tedavi: Lavman, kabizlik yapici diyet ve barsak motilitesini azaltic
ilag verilir. Diger tedaviler: Biofeedback, cerrahi olarak rektum etrafina kas transferi veya
daraltma islemleri yapilabilir. Biitiin tedavilerin basarisiz oldugu durumlarda kalici ug

kolostomi yapilr. ***
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I-KORUNMA

Saglikli fetal gelisim, annenin ve baba adayinin gebelik olusmadan iyi kosullara sahip
olmasiyla baglar. Annenin gebelige saglikli bir sekilde baslamasi ¢ok onemlidir. Diger bir
onemli hususta teratojenik etkilerden uzak durmaktir. Kalitsal hastalik tastyicilart genetik
danigma almalidir. Kalitsal hastaliklar i¢in riskli aile ve kisilerin gebelikten 6nce belirlenmesi
ve ailelerin bilgilendirilmesi ¢ok dnemlidir (dogumla belirecek olan anomalileri ve gerekli
olan 6nlemlerin alinmas1 bakimindan). Ozellikle daha énce Anorektal Malformasyonlu gocuk
anemnezi olan hastalara dikkat edilmelidir. Akraba evliliklerinde de sik goriildiigiinden bu tip
evliliklerin riskleri hakkinda bilgilendirilmesi gerekir. Ozellikle risk faktorii tasiyan
gebelikler belli planlama ¢ergevesinde ele alinmalidir.

Biitiin yeni dogmus bebeklerde, diger sendromlarla birlikteligi olan veya olmayan
hastalarda, 6zellikle dogumdan hemen sonra anogenital bolge dikkatli degerlendirilmeli, var
olan anorektal anomalinin erken donemde bu sekilde tespit edilip, birlikte olabilecek diger
sistem anomalilerine yonelik tetkik yapilip gerekli dnlemlerin alinmasi gereklidir. Amag
insana ve haklarina saygili ve kaliteli bir hizmet vermek, saglikli nesillerin gelismesine

hizmet etmektir.
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GEREC VE YONTEMLER

Bu calismada, Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahi Klinigine, 2000-2006
tarihleri arasinda bagvuran Anorektal Malformasyonlu 115 hasta degerlendirilmistir.

Hastalarin ilk miiracaatlarinda ebeveynlerinden birebir goriigme ile alinan bilgilerden
cinsiyeti, bagvuru yasi, sikayetleri, akraba evliligi, anomalili kardes Oykiisii, gebelikte sorun
ve antenatal tani arastirildi. Sistemik muayene ile baska organ patolojilerini saptama, hastanin
inspeksiyonla herhangi bir patolojisinin olup olmadigi, mongoloid yiiz tipi ve/veya ekstremite
anomalisi, toraksta deformite varligi, batin distansiyonu vb. patolojiler arastirildi.

Perine muayenesi ile erkek bebeklerde,"bavul sap1" nin varligi, “pearl sign” in varlig
(skrotumda inci geklinde kabariklik), "bulging”in mevcudiyeti (kabariklik) ve perinenin
uyarilmasi ile eksternal sfinkter kasina ait kasilmanin olmasiyla algak tip anomali varligi
arastirildi.

"Flat bottom" (diiz perine) mevcudiyeti, perinenin uyarilmasi ile eksternal sfinkter
kasinda kasilmanin olmamasi ve bifid bir skrotum veya atipik bir hipospadias mev-
cudiyetinde de yiiksek tip bir anomali varlig1 arastirildi.

K1z bebeklerde de perine ve vajen girisinin incelenmesi ile anomalinin tipi ve seviyesi
arastirildi. Bebegin aniisii yoksa veya perinede ektopik bir aniis veya fistiil agzi, labia
majorlerin posteriorda birlestikleri yer (vestibulum) incelendi. Muayenede dis baki ve idrar
torbas1 takilarak fistiil olup olmadigima ve gluteal gelisime bakilarak anorektal
malformasyonun tipi hakkinda fikir edinilmeye ¢aligildi.

Laboratuar olarak, tam kan tetkiki, hastanin hemograminda var olan anomaliler,
biyokimyasal tetkiklerle hastanin elektrolit imbalansi, ayrica tiroid hormonlar1 incelendi ve

karyotip analizi yapild:. Idrar tetkiki ile fistiil varligina bakildi.
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Radyolojik tani olarak, akciger grafisi ve ayakta direkt karin grafisinde, konjenital
kalp hastalig1 agisindan kalbin biiytikliigli ve yerlesimi, pndmoni veya akcigerlerle ilgili bagka
defektlerin varligi bakimindan toraks boslugu, situs inversus yoniinden mide gaz odaciginin
ve karacigerin yerlesimi, perforasyon, atrezi ve Hirschsprung hastaligi gibi muhtemel barsak
patolojileri arastirildi. Tiim viicut grafisi ile vertebradaki patolojiler, sakral anomaliler ve
ekstremitedeki anomaliler belirlenmeye ¢alisildi. Hastaya nazogastrik sonda takilarak
caligilan grafide NGS’nin midede olup olmadigina bakilarak 6zofagus atrezisi diglandi.

Iseme sistoiiretrografisi ile vezikoiireteral reflii olup olmadigina, mesane kontiirlerine,
divertikiil veya mesane fistiiliine, iiretrografi ile iretranin siirekliligine, fistiil varlig1 ve
seviyesine bakildi.

Distal kolon grafisi bize fistiiliin varligini ve seviyesini gdstermek amactyla kullanildi,
distal kolon grafisi cekilirken kontrollii yiiksek basingla skopi altinda ¢ekilmesine, baryum
kullanilmamasina ve suda emilebilen opak maddeler kullanilmasina 6zen gosterildi.

Ultrasonografi ile daha ¢ok genito-iiriner sisteme ait patolojiler (hidronefroz, soliter
bobrek, ektopik yerlesimli bobrek, atnali bobrek, lireterlerde dilatasyon, mesane divertikiilii)
arastirildi. Alt1 aydan kiiciik ¢ocuklarda spinal ultrasonografi ile spinal kord hakkinda bilgi
edinildi. Ekokardiografi ile kardiak sisteme ait patolojiler (ASD, VSD, fallot tetralojisi, aort
koarktasyonu, dekstrokardi, PDA vb.) arastirildi.

Invertogram ile hastanin dogumdan 18 saat sonra, yaklasik 20 dakika boyunca
bebegin poposu 30 derece yukarida kalacak sekilde, ¢ekilmeden 3-5 dakika once hasta bas
asag1 cevrilip barsak gazinin cilde olan mesafesine veya PC ¢izgisinin barsak gazina gore
durumuna bakilip atrezinin seviyesi arastirildi. Bu atrezinin seviyesine gore algak tip
olduguna karar verilen olgularda kolostomi yapilmadan tek seansta, yiiksek tipte hastaya once
kolostomi yapilip daha sonra definitif PSARP uygulanip takip edildi. Kolostomi yapilan
olgularin bir kismina sag transvers loop kolostomi, bir kismina sigmoid kolostomi yapildi.

Sigmoid kolostomi yapilirken distaldeki bagirsak uzunlugunun daha sonra yapilacak pull-
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through ameliyati i¢in yeterli olmasina dikkat edildi. PSARP yapilacak bebek ameliyat
masasina yiizii koyun yatirildi ve karninin altina yerlestirilen bir ruloyla poposu yiikseltildi.
Kiz bebeklerde vajenin i¢ine Hegar buji yerlestirildi, erkek bebeklerde de ya iiretral katater
takild1 yada uygun kalinlikta metal bir iiretral dilatatdr yerlestirildi. Once igne uglu bir sinir
stimiilatorii yardimiyla eksternal sfinkterin yeri tespit edildi. Derinin hemen altinda orta hatta
paralel seyreden eksternal sfinktere ait ince parasagittal kas tabakasiyla karsilasildi. Aniise
yakin bolgede parasagittal kaslara dik seyreden kas grubu (deri seviyesinden levator kaslarina
kadar 90 derecelik bir agiyla uzanan bu ikinci kas grubu) goriildii. Parasagittal kaslarin arasi
tam ortadan aralandiginda alttaki iskiorektal yag tabakasina ulasildi. Levator kaslarin bu yag
tabakasinin hemen altinda ve deri kesisine paralel uzandigi goriildii. Lezyon ne kadar yiiksek
ise levator kaslar da o kadar derindedir.

Rektum ortaya ¢ikarildiktan sonra rektum arka duvarina iki aski dikisi koyuldu ve duvar
bu dikislerin arasindan acilarak kesi fistlil agz1 goriilene kadar distale dogru uzatildi, rektum
arka duvart asagi dogru acildikca her iki kenara yeni aski dikisleri eklendi. Fistiil goriiliince
cevresine aski dikisleri koyulup sadece mukozayi igeren yuvarlak bir insizyon yapild.
Fistiiliin ¢evresi doniiliip serbestlestirildi ve baglandi. Bundan sonraki agsamada rektum 6n
yliziinden ve yanlarindan serbestlestirildi. Fistiilin hemen proksimalindeki bdlgede
genitoiiriner kanal ve rektum ince ve ortak bir duvara sahip olduklarindan diseksiyonun
baslangicinda c¢ok dikkatli davranildi. Aksi takdirde fistiiliin lokalizasyonuna gore {iretra,
prostat, mesane boynu veya vajeni yaralamak hi¢ de zor olmaz. Bu nedenle, rektum 6n
duvarmmin Oniindeki bu olusumlara yapisik olan kisminin yerinde birakilmasi ¢ok daha
emniyetli bir yaklagimdir. Bunun ig¢in fistiiliin hemen proksimalinden 1 cm kadar submukozal
bir plan hazirlandi. Rektum bu noktada iiretradan tam anlamiyla kurtarildiktan sonra artik
rahat¢a ve giivenle yukar1 dogru gevresel bir diseksiyonla serbestlestirilmeye baslandi.
Rektum diseksiyonu tamamlandiktan sonra ameliyatin bir sonraki asamasi asagi tasinan

rektum c¢apinin iki kenarda rektumun etrafina sarilmay1 bekleyen sfinkterik yapilarin igine
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sigabilecek hale getirilmesidir. Yiksek tip anal atrezilerde rektumun capt c¢ok genis
olmadigindan anoplasti agamasinda daraltilmasina daha seyrek ihtiya¢ duyuldu. Rektoiiretral-
bulber fistiilii olan olgularda rektum daha kiicliktii, levator ani kasi rektumun arkasinda
birlestirildi. Cizgili kas kompleksinin posterior kenar1 orta hatta birbirine siitiire edildi ve bu
rektumun posterior duvarina ayni siitiirle tespit edildi. Bdylece, rektal prolapsus
engellenebildi. Rektum, EAS sinirlari i¢ine yerlestirilerek anoplasti yapildi.

Olusturulan aniisiin en az 12 no’lu Hegar dilatatoriiniin gegebilecegi genislikte olmasi
ge¢ donemde stenoz olasiligini en aza indirir. Ameliyatin basinda tam ortadan ikiye ayrilmis
ve aski dikisleriyle isaretlenmis levator ve eksternal sfinkter kompleksi rektumun arkasindan
tam orta hatta rektum duvarina da tespit edilerek kapatildi.

Rektum-mesane boynu fistiilii olan hastalarda rektumu mobilize etmek i¢in posterior
sagittal yaklasima ek olarak laparatomi gerekti. Uriner trakt ortaya kondu ve lastik bir tiip
levator kasin Oniine, iiriner traktin arkasina kondu. Bu tiip kas kompleksinin i¢ine, sakrum
Oniline yerlestirilerek rektumun varligr simiile edildi. Sfinkter mekanizmasi lastik tiipiin
cevresinden rekonstriikte edildi. Lastik tiip retroperitonda bulundu. Barsak daha sonra lastik
tiipe bagland1 ve asagiya dogru cekilerek rektum perineye ulagtirildi.

Vestibuler fistiil olanlarda rektum cilde anastomoze edilecek kadar serbestlestirildi.
Elektrik stimiilatorii ile EAS’in yeri tespit edilip rektum bunun iginde kalacak sekilde perineal
body olusturuldu. Levator kasinin rekonstriikte edilmesine gerek duyulmadi. Ancak, ¢izgili
kas kompleksi rektumun arkasinda siitiire edildi.

Rektal atrezi ve stenoz olan hastalarda rektumun kor sonlandigi veya stenozun oldugu
kistm ¢ok kisaydi. Proksimaldeki rektumun kor ucu anal kanala birlestirildi. Tiim yapilar
genellikle fibroz bir doku ile birbirinden ayrildi. PSARP ile rektum ve anal kanal u¢ uca
anastomoze edilir.

Ameliyattan 2 hafta sonra anal dilatasyonlara baslandi. Hegar bujisi ile 1 hafta boyunca

giinde 2 defa anal kalibrasyon yapildi. Daha sonra, her hafta dilatatdr numarasi arttirilarak
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hasta i¢in uygun olan hedef numaraya ulasildi. Hedef numaraya ulasinca kolostomi kapatildi.
Kolostomi kapama sonrasi dilatasyon devam etti. Hedef numara aniisten rahat gecince 1 ay
boyunca giinde 1 defa, 1 ay boyunca haftada 2 defa, 1 ay boyunca haftada 1 defa ve 3 ay

boyunca ayda 1 defa dilatasyon uygulandi.
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BULGULAR

Toplam 115 olgu c¢aligsmaya alindi. Olgularin 79’u (% 68,6) erkek, 36°s1 (%31,3) kiz
idi. Bu olgular anorektal malformasyonlarin cesidi ve var olan fistiil tipine ve sistem
patolojisine gore siniflandirildi (Tablo 8). Bunlarin 47°s1 (%40,8) yiiksek tip anal atrezi, 36’s1
(%31,3) alcak tip anal atrezi, 20’si (%17,3) intermedier tip, 11’1 (%9,5) anterior yerlesimli

ektopik aniis ve 1’1 (%0,86) kloakal anomaliydi (Sekil 2).

Sekil 2. ARM’1i hastalarimizin tipe gore dagilimi

Yuksek Tip
Intermedier Tip
[ Ant. Yer Ektopik

Yiiksek tip anorektal malformasyon:
Bu grupta yer alan 47 hastanin; 42’si (%89,3) erkek, 5’1 (%10,6) kizdi. Hastalarin
bagvuru yaslari 1-3 giin arasinda olup ortalama 2 giindiir. Bu olgularin %30’unda akraba

evliligi saptandi. 22 hastada iiretral fistiil, 5 hastada mesane fistiilii ve 1 hastada vajinal fistiil
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goriilmiisken, 7 hastada fistiil goriilmemistir; bu hastalarin 1’1 kiz, 6’s1 erkek idi. 3 erkek
hastanin Down sendromlu oldugu tespit edildi.

Yiiksek tip anorektal malformasyonlu hastalarin 20’sinde (%42,5) lirogenital anomali
saptand1 (Tablo 3,8). Bunlar; 2 hastada (%4,2) vezikolireteral reflii (VUR), 4 hastada (%8,4)
soliter bobrek, 1 hastada (%2,1) ektopik yerlesimli bobrek, 1 hastada (%2,1) ¢ift penis, 4
hastada (%8,4) hipospadias, 1 hastada (%2,1) inmemis testis, 1 hastada (%2,1) bifid skrotum,
1 hastada (%2,1) mesane divertikiilii, 4 hastada (%8,4) hidronefroz ve 1 hastada (%2,1)
mikro penis idi.

Toplam 3 hastada (%6,3) kardiyak anomali saptandi (Tablo 3,8,10). Bunlar; 1 hastada
(%2,1) kompleks siyanotik kalp hastaligi, 1 hastada (%2,1) dekstrokardi, mitral darlik ve
konjestif kalp hastalig1 ve diger bir hastada (%2,1) PDA idi.

Olgularimizin 3’iinde (% 6,3) ekstremite anomalileri vardi (Tablo 3,8,11): 1 hastada
(%2,1) pes ekinovarus, 1 hastada (%2,1) skolyoz ve 1 hastada (%2,1) polidaktili tespit edildi.
Spinal kord anomalileri 6 hastada (%12.7) saptandi (Tablo 3,8,12): 1 hastada (%?2)
meningomyelosel, 1 hastada (%2) lipomiyelosel, 1 hastada (%2) sakral kitle, 2 hastada (%4)
sakral agenezi ve 1 hastada (%2) lipom goriildii. Bu gruptaki hastalarin 3’tinde VACTERL
sendromunun 3 kompanenti, 1’inde ise 4 kompanenti tespit edildi.

Gastrointestinal sistem anomalileri olarak ta 1 hastada (%?2) ileal atrezi, 1 hastada
(%2) ileal diizeyde Hirschsprung, 1 hastada (%2) kisa kolon, 4 hastada (%8) karpuz kolon, 1
hastada (%2) 6zofagus atrezisi + trakeodzofageal fistiil, 1 hastada umblikal kord hernisi, 1

hastada inguinal herni (Tablo 3,8,9) ve 1 hastada (%2) sag Morgagni hernisi goriildii.

31



Tablo 3. Yiiksek tip anorektal malformasyonlu hastalarda goriilen sistemlere ait anomali

siklig1 (GIS: Gastrointestinal sistem, KVS: Kardivaskiiler sistem)

3
Q iskelet Sistemi
KVS
: mim ®GIS
A = Urogenital

Intermedier tip:

Bu gruptaki 20 hastanin, 19 (%95)’u kiz, 1 (%5)’1 erkekti. Bagvuru yaslar1 1 giin - 3
yas arasinda olup ortalama 6 aydi. Bu hastalarin 3’ (sepsis ve kardiak anomali) kaybedildi.
Intermedier tip hastalarin 17 (%85)’sinde rekto-vestibuler fistiil saptandi (Tablo 4,8). Bu grup
hastalarin 2’sinde (%10) iirogenital anomali mevcuttu. Kardiak anomali (Tablo 4,8,10) olarak
toplam 3 (%15) hasta da (PDA, ASD + VSD, fallot tetralojisi) Yine intermedier tip hastalarin
2 (%10)’sinde GIS anomalisi olarak saptandi. Ekstremite anomalisi 4 (%20) hastada
mevcuttu (Tablo 4,8,11). Bunlar; radial egenezi ve polidaktili idi. Bu tip hastalarin 2’sinde
(%10) VACTERL’in 3 kompanenti tespit edildi.

Tiim hastalarin birinde (% 0,86) kloakal anomali tespit edildi. Bu hastada ayrica

soliter bobrek saptandi.
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Tablo 4. Intermedier tip anorektal malformasyonlu hastalarda goriilen sistemlere ait anomali

siklig1

i iskelet Sistemi
B KVS

B Urogenital

B GIS

Alcak tip anorektal malformasyon:

Bu gruptaki 36 hastanin 35’1 (%97,2) erkek, biri (%2,8) kiz hastadir. Bu hastalarin
basvuru yaglar1 1glin—2 ay arasinda olup ortalama 5 giindii. Erkek hastalarin 3’1 (%9) (sepsis
ve kardiak anomali) kaybedildi. Bu gruptaki 14 hastada (%40) anokutanéz fistiil, 1 hastada
(%2,8) skrotal fistiil, 1 hastada (%2,8) anal stenoz saptanmis, 19 hastada ise (%54,2) fistiil
saptanmamigtir.

Bu grup hastalarda {irogenital patoloji 9 hastada (%25) saptandi (Tablo 5,8). Bunlar;
4 hastada (%]11,1) mesane ekstrofisi, 1 hastada (%2,7) ektopik yerlesimli bobrek, 1 hastada
(%2,7) vezikoiireteral reflii, 2 hastada (%3,4) hidronefroz ve 1 hastada (%2,7) posterior
tiretral valv (PUV) saptandi. Bu tip hastalarda goriilen kardiak patolojiler (Tablo 3,8,10) 5
hastada (%13.8) goriildii (PDA, ASD,VSD). ki hastada (%5,5) spinal kord anomalilerinden
(Tablo 5,8,12) meningomyelosel mevcuttu. Bir hastada (%2,7) ekstremite anomalisi (Tablo
5,8,11) olarak sol alt ekstremite yoklugu mevcuttu. Hastalarin birinde Down sendromu

mevcut idi. Bir hastada da (%2,7) VACTERL send’un 3 kompanenti bir arada goriildii.
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Tablo 5. Alcak tip anorektal malformasyonlu hastalarda goriilen sistemlere ait anomali siklig1

@ Urogenital
KVS

M Spinal Kanal
B Iskelet Sistemi

Anterior yerlesimli ektopik aniis

Bu grupta toplam 11 hasta mevcuttur. Bu hastalar 1 ay ile 5 yas arasinda ortalama 13
aylik iken bagvurmuslardir.. Bunlarin 10 (%90.9)’u kiz, 1 (%9,1)’1 ise erkekti. Bu hastalarda
tirogenital anomali (Tablo 4,8) olarak 4 hastada (%36.3) goriildii. Bunlar atnali bobrek,
Hidronefroz ve serviks prolapsusu idi. Kardiovaskiiler sistem anomalisi (Tablo 6,8,10) olarak
1 hastada (%9) aort koarktasyonu saptandi. Bu grupta GIS ve ekstremite anomalilerine
rastlanmadi.

Tablo 6. Anterior yerlesimli ektopik aniislii hastalarda goriilen sistemlere ait anomali siklig1

Urogenital
KVS

34



Tablo 7. ARM tiplerinde goriilen genitotiriner anomali siklig1

[1 Yuksek tip

@ Alcak tip

Anterior yerlesimli

9 anus
B intermedier tip
4
2 ) ® Kloakal
FETIIIEY
Tablo 8. ARM’lerde anomali siklig1.
SPINA
ARM tipi cis UROGENiI | KARDIA | L ISKELET
TAL K KANA | SISTEMI | DiGER
L
Yiiksek tip 10 20 3 6 3 1
(%21,2) | (%41,5) (%6,3) | (%12,7) |  (%6,3) (%2.1)
Intermedier 2 3 3 - 4 -
tip (%10) (%15,7) (%15,7) (%20)
Algak tip 9 5 2 1 -
- (%25) (%13,8) | (%5,5) (%2,7)
Anterior B 4 1 _ _ _
yeilesimli ektopik (%436.3) ©%9)
aniis
TOPLAM n=12 n=36 n=12 n=8 n=8 n=1
(%10,4) | (%31,3) (%10,4) | (%6,9) (%6,9) (%0,8)
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Tablo 9. GiS anomalilerin tiplere gore dagilimu.

YUKSEK TiP | INTERMEDIER TiP | TOPLAM
Ileal atrezi 1 1
Total kolonik-+leal hirschsprung 1 1
Kisa kolon 1 1
Karpuz kolon 4 4
Ozefagus atrezisi 1 3
Umblikal kord hernisi 1 1
Ingiiinal herni 1 1
TOPLAM 10 12

Tablo 10. KVS anomalilerin tiplere gore dagilimi.

YUKSEK |INTERMEDIER | ALCAK | ANTERIOR TOPLAM
TiP TiP TiP YERLESIMLI

Kompleks syenotik 1
kalp hastalig 1

Dekstrokardi, Mitral darlik, 1
konjestif kalp hastalig 1

PDA 1 1 1 3
PDA + ASD 1 1
VSD 2 2
ASD 1 1
ASD + VSD + PH 1 1
Fallot tetralojisi 1 1
Aort koarktasyonu 1 1
TOPLAM 3 3 5 1 12
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Tablo 11. Iskelet sistemi anomalilerin tiplere gére dagilimu.

YUKSEK |iINTERMEDIER _ TOPLAM
_ _ ALCAK TIP
TIP TIP

Pes Ekinovarus 1 1
Skolyoz 1 1
Polidaktili 1 3 4
Sol alt eksterimite yoklugu 1 1
Bilateral radial egenezi 1 1
TOPLAM 3 4 1 8

Tablo 12. Spinal kord anomalilerin tiplere gore dagilima.

YUKSEK | ALGAK | TOPLAM
TiP TiP

Meningomyelosel 1 2 3

Lipomiyelosel 1 1

Sakral agenezi 2 2

Lipom 1 1

Sakral kitle 1 1

TOPLAM 6 2 8

Klinigimize bagvuran anorektal malformasyonlu 115 hastanin 35’ine cut-back

anoplasti yapildi. Geriye kalan 80 hastaya ise Oncelikle kolostomi yapildi. Bu hastalarin

56’sina sag transvers loop kolostomi, geriye kalan 24 hastaya ise sigmoid kolostomi agildi.

Hastalarin 19°u kaybedildi, 11 hasta takipten ¢ikti, 4 hastanin takip ve tedavisi devam

ederken, 9 hastaya ASARP yapildi. Geriye kalan 46 hastaya PSARP yapildi.
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TARTISMA

Dogumsal anomalilerin erken donemde teshisi ve miimkiinse bazi 6nlemlerin alinmasi
cok eski devirlerden beri arastirma konusu olmustur. Onceleri ilkel yéntem ve inanislarla
yapilan tedavi yerini modern tedaviye birakmistir. Anorektal malformasyonlar yabanci
istatistiklere gore 4000-5000 canli dogumda bir gériilmektedir.*>"**"" Ulkemizde her yil
yaklagik 200 civarinda yeni ARM olgusunun goriilmesi beklenmektedir.’

Klinigimize 2000-2007 yillar1 arasinda bagvuran hastalarin 115’1 ¢alismaya alindi.
Hastanemizin Dogu ve Gilineydogu Anadolu boélgelerindeki en biiyiikk merkez olmasi ve
bolgede sosyokiiltiirel yapi1 nedeniyle akraba evliliklerinin yiiksek olmasi klinigimize
basvuran olgu sayisinin fazla olmasina neden olmaktadir. Klinigimizin hitap ettigi bolgelerde,
niifus hareketliligin yogun olusu, yerlesim yerlerinin klinigimize uzak olusu ve
malformasyonlu bebeklerin hastaneye getirilmek istenmemesi gibi nedenler miiracaat eden
olgulardan daha fazla olgunun var oldugunu diisiindiirmektedir. Bu da bolgemizde anorektal
malformasyonlarin siklig1 hakkinda kesin bilgi edinmemize engel teskil etmektedir.

Anorektal malformasyonlarin yaklasik 2/3’i  erkekler, 1/3’i ise kizlarda
goriilmektedir.” Erkek ¢ocuklardaki anorektal malformasyonlarin kabaca 2/3’ii yiiksek tipken,
kizlardaki anorektal malformasyonlarin ise 2/3’ii algak tip olarak belirtilmektedir.’ Yani
yiiksek tip anomalilerin daha ¢ok erkeklerde goriildiigii ifade edilir.’ Bizim ¢alismamizda 115
hastanin, 79’u (% 68.6) erkek ve 36’s1 (%31.3) kiz idi. Yine ¢alismamizda en sik goriilen
anorektal malformasyon tipi olan yiiksek tip anal atrezi tiim anorektal malformasyonlarin
%40,8’ini  olusturuyordu. Bu gruptaki 47 hastanin 9%89,3’i erkek 1idi. Dolayisiyla
verilerimizde en sik anorektal malformasyonun erkeklerde goriildiigii ve bunlarin da en fazla

goriileninin yiiksek tip oldugu dikkati ¢ekmisken kizlarda daha g¢ok goriilen anorektal
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malformasyon tipinin intermedier tip oldugu goriildii. Bizim sonuglar genel olarak literatiirle
uyusmaktadir.

37376671 Ik bebeklerinde anorektal malformasyon

ARM’lerin ailevi bir 6zelligi vardir.
olan anne ve babanin diger ¢ocuklarinda anorektal malformasyon insidansi %1°dir.>>> Ailevi
olgularda hastalarin ¢ogunlugunu erkek ¢ocuklarin olusturmasi kalittmin seks kromozomlari
ile ilgili oldugunu diisiindiirmektedir.®® Anorektal malformasyonlarin gériilme sikhigi
iizerinde annenin dogum yasimin, itk ve milliyetin bir etkisi yoktur.3 Bizim ¢aligmamizda,
akraba evliligi olgularin %30 unda bulundu.

Tiim anorektal malformasyonlarda ek anomali insidanst 9%25-75 arasinda
degisir."""**®Yiiksek ve intermedier tiplerde, algak tiplere nazaran ek anomali goriilme
sikligr iki kez daha fazladir.’ Kural olarak, anomalinin tipi ne kadar yiiksek ise ek anomali
goriilme siklig1 ve anomalinin ciddiyeti de o kadar fazladir.?

Genel olarak kardiovaskiiler anomaliler anorektal malformasyonlu hastalarda %12-22
oraninda goriilmektedir. Stoll ve arkadaslar1 kardiovaskiiler anomalilere, serilerindeki 174
hastanin 15’inde (%8.6) rastlamuslardir."’ Diger serilerde bu oran %6-27 arasinda rapor

g 257819
edilmistir.”""

Mittal ve arkadaslar1 140 hastay1 kapsayan calismalarinda kardiovaskiiler
sisteme ait anomalileri 17 hastada (%12.4) bulmuslar.”® Greenwood ve arkadaslari, 222
anorektal malformasyonlu hastanin 26’sinda (%11,7) kardiovaskiiler sistem ile ilgili anomali
bildirmislerdir.*’ Bizim ¢alismamizda da literatiire benzer sekilde anorektal malformasyonlu
hastalarin 12 (%10.4)’sinde kardiovaskiiler anomali saptandi. Hastalarimizin bir kismina
onceleri ekokardiografi yaptiramamamiz ve bazi ailelerin sosyokiiltiirel diizeyine bagli olarak
takipten ¢ikmasi gibi olumsuzluklara ragmen oranlarimiz literatiirlerde belirtilen degerler
arasinda bulunmustur.

Iskelet sistemine ait anomaliler ¢esitli kaynaklarda anorektal malformasyonlu

hastalarda %12-44 arasinda bildirilmistir."®*** Bizim calismamizda ise hastalarm 8

(%6,9)’inde iskelet sistemine ait anomaliler bulunmustur. Bizim verilerimiz literatiirde
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bildirilen oranlarin altinda ¢ikmis olup bu retrospektif ¢calismamizda bu sistem ile bilgilerin o
donemde yeterli kayit altina alinmamasindan kaynaklaniyor olabilir.

Spinal kanal ile ilgili anomalileri Mittal ve arkadaslarinin serilerinde %10 olarak
bulunmustur ve bunlarda en sik meningomyelosel ve lipom seklinde gérﬁlmﬁstﬁr.33 Karrer ve
arkadaslari benzer sonuglar belirtmislerdir.?’ Bizim calismamizda ise anorektal
malformasyonlu hastalarin 8 (%6,9)’inde spinal kanal ile ilgili anomaliler bulunmustur. Bu
hastalarin opere edildikten sonra gerek ailenin maddi imkansizlig1 gerekse sosyokiiltiirel
diizeyinin diisiikliigiine bagl olarak takipten ¢ikmasi bizim ¢alismamizda belirtilmis olan
oranlarin diisiik ¢ikmasina neden olmus olabilir. Mittal ve arkadaslari, 140 hastanin 16’sinda
VACTERL sendromu bulmustur.’Bizim calismamizda hastalarin 7’sinde  VACTERL
sendromu tespit edildi. Bu sonucglar belki daha yiiksek olacak iken teknik yetersizlikler
(bazen ekokardiografi yaptiramamiz, bazen ultrasonografiye bakan kisinin deneyimsiz olusu
veya ailenin sosyokiiltiirel diizeyi vb.) nedeniyle var olan anomaliler tespit edilememis ve
sonuclara bu sekilde yansimis olabilir.

Literatiirde anorektal malformasyonlu hastalarda gastrointestinal sistem ile ilgili ek
anomalilerin % 10 civarinda oldugu belirtilmektedir.*® Bizim calismamizda ise anorektal
malformasyonlu hastalarin 12 (% 10.7)’sinde gastrointestinal sistem ile ilgili anomali
bulundu. Bu degerler degisik serilerdeki degerler ile benzer bulunmustur.

Genitoliriner anomaliler anorektal malformasyonlarla beraber en sik goriilen ve en
onemli anomali grubunu olusturur. Hidronefroz, iirosepsis ve bobrek fonksiyonlarindaki
yetersizlige bagli metabolik asidoz yiiksek tip anorektal malformasyona sahip bebeklerde
onemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Bu nedenle, 6zellikle yiiksek tip lezyonlarda
iiriner sistem anomalilerin saptanmasi amaciyla yapilacak goriintiilleme caligmalarina dncelik
verilmelidir. Degisik serilere gore genitoliriner anomali sikligi  %28-89 arasinda
1,20,34,42,51,52,53,57,69

bildirilmistir. Diger serilerde genitoliriner anomali orani %26-60 arasinda

bildirilmistir.” Bununla birlikte Cuschieri ve arkadaslari genitoiiriner anomaliye sahip
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anorektal malformasyonlu hastalarm sikligim %26,2 bildirilmistir.'* Metts ve arkadaslar1 bu
orani %38,5-50 arasinda bulmustur.”® Bizim ¢alismamizda, 115 anorektal malformasyonlu
hastanin 36’sinda (% 31.4) genitoiiriner anomali gériilmiistiir. Urogenital anomali goriilen
anorektal malformasyonlu hastalarimizin %55,5’inin yiiksek tip oldugu goriildii. Algak tipte
goriilen iirogenital anomalili hastalarimiz tiim {irogenital anomalilerin %?25’i olup bu
hastalarin tamami erkek hasta idi. Ayrica 7 hastamizda birden fazla {irogenital anomali tespit
edilmistir. Buldugumuz bu degerler bize genitoiiriner anomalilerin daha ¢ok yiiksek tipte
oldugunu gostermektedir. Genel durumu kotli olan hastalarin ¢alisma ortamindaki kisith
imkanlar nedeniyle {iriner ultrasonografi baktiramamamiz veya ultrasonografi
baktirabildigimiz hastalarin bir kismina deneyim eksikligine bagl olarak var olan anlamh
bulgularin gézden kagmasi bu tip anomali oranini etkilenmis olabilir. Bunlara ragmen bizim
verilerimiz degisik serilerde belirtilen degerler arasinda bulunmustur.

Tedavi siireci igerisinde tek seans planlanmayan hastalarda genel olarak cerrahi
tedavinin ilk basamagi olan kolostomi ag¢ilmasi i¢in transvers loop kolostomi, inen kolon
kolostomisine gére daha gabuk ve kolay yapilabilme 6zelligine sahiptir.” Definitif ameliyat
sirasinda da distalde asag1 ¢cekmek icin yeterince barsak kalir. Transvers loop kolostominin
inen kolon kolostomisine kiyasla {i¢ olumsuz yonii, prolapsus, hiperkloremik asidoz ve
distaldeki uzun segmentin temizlenmesinin giic olmasidir. Transvers loop kolostomiye bagl
bir baska sorun da distalde kalan uzun kolon par¢asinin zamanla atrofiye olmasi ve kolostomi
kapatildiktan sonra diskinin uzun siire sulu kivamda olmasidir.> Buna Karsilik inen kolonla
sigmoid kolonun birlesim noktasindan yapilan kolostomilerde, 6zellikle diverjan yapilmissa
prolapsus, distale diski gecmesi, metabolik asidoz gibi komplikasyonlarla karsilagilma
olasilig1 minimaldir.® Pena, prolapsus, diskinin distal segmente gegebilmesi nedeniyle iiriner
enfeksiyon ve genis rektotiretral fistiilii olan bebeklerde hiperkloremik asidoz ve distalde
uzun bir segment kaldigindan ameliyat sonras1 donemde i¢indeki mekonyumun irrigasyonla

temizlenmesinin glic olmasi, primer tamir Oncesi distal kolostogramin rahat ve kolay
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cekilmesi gibi ve yukarida belirtilen nedenlerden dolayi, kolostomi olarak sigmoid
kolostomiyi yiliksek ve u¢ diverjan olarak acilmasini Onermekte bdylece bahsedilen
dezavantajlarin bu teknik ile giderildigini belirtmektedir.*’

Klinigimize bagvuran anorektal malformasyonlu hastalarin atrezik distal barsagin
distal ucuyla levator adeleler arasindaki iliskinin gosterilmesi amactyla “invertogram” adi
verilen radyolojik ¢alisma kullanilip, bunun sonucunda 115 hastanin 35’ine algak tip nedeniyle
cut-back anoplasti yapildi. Geriye kalan 80 hastaya ise kolostomi yapildi; bu hastalarin
%70’ine sag transvers loop kolostomi geriye kalan %30 hastaya ise sigmoid kolostomi
yapildi, sag transvers kolostomi yapilan olgularin %17.8’inde prolapsusa rastlanirken,
sigmoid ostomi yapilan olgularda ise prolapsusa rastlanmadi. Stomalar ile ilgili yaptigimiz
caligmada, stoma c¢evresinde dermatit olugmasi, gerek bizim serimizde gerekse diger
¢alismalarda en yaygm komplikasyon olarak goriilmiistiir.”” Dermatit, hayat: tehdit eden bir
komplikasyon olmamasina ragmen yasam kalitesini Onemli Olgiide etkilemektedir.
Literatiirde bildirilen dermatit oram %2.7 ile %42 arasindadir.®® Oysa, serimizde % 46.5
olarak saptandi. Serimizdeki dermatit oraninin yiiksek olmasinin muhtemel nedeni
bolgemizdeki sosyo-kiiltiirel ve egitim diizeyinin diisiik olmasi ile birlikte klinigimizde stoma
bakimi konusunda deneyimli personel olmamasi olabilir. Ayrica serimizde, dermatit gelisme
riskinin yenidoganlarda daha yiiksek oldugu saptandi. Bunun muhtemel nedeni
yenidoganlarin ciltlerinin daha hassas olmasi olabilir.

Prolapsus, genellikle kolaylikla konservatif olarak tedavi edilebilen bir komplikasyon
olarak goriilmesine karsin, bazen konservatif tedaviye yanit vermeyip diizeltme gerektiren ve
hayat1 tehdit eden ¢ok 6nemli bir komplikasyon olabilir. Serimizde, ikinci en sik goriilen
komplikasyon, prolapsus olarak tespit edildi. Prolapsus, genellikle distal kisimda goriilmekle
birlikte proksimalde de goriilebilir.” Hastalarmmuzin % 20.5’inde prolapsus goriilmiis, ancak
sadece % 2.5’inde cerrahi diizeltme gerekmistir. Literatiirdeki diger serilere benzer olarak

bizim serimizde de transvers ve loop tip kolostomilerde prolapsus goriilme ihtimali daha
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yitksek olmustur. Bunun muhtemel nedeni transvers kolonun daha mobil olmasidir.*®
Prolapsus gelismesini dnlemek i¢in ¢esitli cerrahi teknikler uygulanmistir. Bunlar; kolostomi
arasinda cilt kopriisii olusturulmasi, cilt alt1 tiinel olusturulmasi ve fasial diizeyde ¢evre dikisi
konmasidir. Ancak, prolapsus gelismesini Onlemek icin miimkiin oldukc¢a ayrik uglu
kolostominin tercih edilmesi onerilmektedir.”’ Bize gore, kolostomi arasindan cilt
kopriisiiniin yapilmasi seklindeki kolostomiler, loop tip kolostomi tercih edilecekse daha
etkili bir yontem olabilir. Ancak, loop kolostomiler sonrasinda gelisen prolapsusu gidermenin
en etkili yolu kolostominin ayrik uglara doniistiiriilmesidir. Sigmoid ve transvers kolostomiler
arasinda prolapsus disinda Gnemli bir farklihk saptanmustir.”® Ancak, tipler arasinda
komplikasyon agisindan 6nemli farklilik bulunmustur. Calismamizda, miimkiin oldukga ayrik
tip kolostomileri tercih etmenin komplikasyon oranini (dermatit, prolapsus, kanama, diskinin
distale atlamasi ve buna bagli genis {lretral fistiilii olanlarda iiriner enfeksiyon riski vb.)
azaltabilecegi belirlenmistir."

PSARP yonteminin tanimlandigi 1980’lerin baglarina kadar intermediate tip anal
atrezilerin cerrahi tedavisinde sakroperineal anorektoplasti (Stephens), yiiksek tiplerin
tedavisinde de abdominosakroperineal anorektoplasti kullanilmistir.> Stephens yonteminde
puborektalisin belirlenmesi korlemesine yapilir, rektumun afferent lifleri zedelenebilir,
eksternal sfinkter belirlenemez. Halbuki perine ve pelvik taban tam ortadan acildigi ve bu
islem sirasinda sinir stimiilatorii kullanildig: takdirde anatomi ¢ok daha anlagilir olur. Her iki
yanda birbirinin ayna aksi halinde kalacak puborektal ve sfinkter kaslari rektum asagi
tagindiktan sonra tekrar orta hatta birlestirilmesinin kontinans mekanizmasinda bir kayba
neden olmadiginin anlagilmast PSARP ameliyatinin temelini olusturmustur. Bu ameliyatin
temel mantig1 orta hatta zarar verilebilecek higbir 6nemli sinir veya damarin olmamasidir.
Pena’ya gore, karn1 agmaya gerek kalmadan PSARP ameliyatiyla erkek cocuklardaki
anorektal malformasyonlarm %90 min tedavi edilmesi miimkiindiir.*” PSARP ile birlikte

laparotomiye sadece rektovezikal fistiillerde ve persistan kloaka olgularinin %40'inda ihtiyag
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duyulur. Klinigimizde hastalarin hemen hepsinde bu teknik kullanilmakta ve giin gegtikge bu
konudaki deneyimlerimiz artmaktadir. Georgeson ve arkadaslari tarafindan 2000 yilinda
tanimlanmis olan laparoskopi esliginde anorektal pull-through yontemiyle rektovezikal fistiil
gibi yiiksek tip anorektal malformasyonun cerrahi tedavisi posterior sagittal kesiye gerek
kalmadan yapilabilmektedir.'” Disardan kas-sinir stimiilatoriiyle eksternal sfinkterin yerlesim
yeri saptanmakta ve bu bolge ha¢ seklinde insize edilmektedir. Ancak, rektum duvariyla
iiretranin birkag santimetre birbirine yapisik oldugu tiretral fistiillerde ciddi bir laparoskopik
diseksiyon gerektirdigi ve yeterli deneyim kazanilana kadar intraoperatif komplikasyonlara
acik oldugunu, tretral striktiir veya divertikiil gelisme potansiyelini géz ardi etmemek

gerekir.

44



SONUCLAR

Tiim anorektal malformasyonlu olgularin %48.6’sinda ek anomaliye rastlandi, ek
anomali en sik yliksek tipte (%59.5) goriildii. En ¢ok sistem anomalisi goriilen tip ytiksek tip
olarak belirlendi. Tiim hastalar icinde en sik goriilen sistem anomalisi iirogenital anomali
(%31,3) idi.

Anorektal malformasyonlu ve tek seans planlanmayan hastalara giderek artan siklikla
yiiksek sigmoid kolostomi yapilmis ve bunun komplikasyonlar1 azalttig1 gériilmiistir.

Sonug olarak, anorektal malformasyonlu hastalar1 ilk basvuru ve sonraki takibinde
sistem anomalisi yonlinden ayrintili tetkik etmek faydalidir. Bu hastalar ekokardiografi,
ultrasonografi, kolostogram, tiim viicut grafisi ve gerek duyuldugunda iseme

sistotiiretrografisi vb. tetkikler ile degerlendirip takip etmek faydalidir.
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OZET

Amag¢: Bu calismada, anorektal malformasyonlu hastalar ile ilgili son yillardaki
deneyimlerimizi ve bunlarla beraber goriilen anomalileri degerlendirdik.

Gerec¢ ve yontem: 2000-2006 tarihleri arasinda klinigimizde anorektal malformasyon
nedeniyle takip ve tedavi edilen 115 olgu geriye doniik olarak degerlendirildi. Olgularda
genel sistem muayenesi, perine muayenesi, laboratuar, direk grafi, ultrasonografi,
ekokardiografi ve gereginde iseme sistotiretrografisi yapilarak anorektal malformasyonun tipi
ve ek anomaliler arastirildi. Olgular anorektal malformasyonun ¢esidi ve sistem patolojisine
gore siniflandirildi.

Bulgular: Olgularin %40.8°1 yiiksek tip, %31.3’1i algak tip, %17.3’1 intermedier tip,
%9,5°1 anterior yerlesimli ektopik aniis ve %0,86’s1 kloaka idi. Tiim olgularin %48.6’sinda ek
anomaliye rastlandi. Ek anomali en sik yiiksek tipte (%59.5) goriildii. Kolostomi yapilan 80
olgunun, 56’sma (%70) sag transvers loop kolostomi, kalan 24 (%30) olguya ise yiiksek
sigmoid kolostomi yapildi. Sag transvers loop kolostomi yapilan olgularin %17.8’sinde
prolapsus saptandi.

Yorumlar: Anorektal malformasyonlu hastalarin ilk bagvuru ve sonraki takibinde
perine muayenesinin dikkatli yapilmasi ve ek anomali agisindan detayli tetkik edilmesi
faydalidir. Bu olgularda ekokardiografi, ultrasonografi, kolostogram, tiim viicut grafisi ve
bazi olgularda iseme sistoiiretrografisi faydalidir. Anorektal malformasyonlu tek seans
planlanmayan hastalara yiiksek sigmoid kolostomi uygulamasi komplikasyonlar1 azaltabilir.

Anahtar kelimeler: Anorektal malformasyon, ek anomali, kolostomi, ¢ocuk
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SUMMARY

Objective: In this study, we evaluated our results on children with anorectal
malformations and associated anomalies.

Material and methods: A total of 115 children who treated and followed in our
clinic during the period of 2000 and 2006 were retrospectively evaluated. Physical
examination including perineal region, laboratory exams, abdominal x-ray, ultrasongraphy,
echocardiography, and voiding cystourethrography when necessary were done to determine
the type of anorectal malformation and associated anomalies. The patients were classified
according to type of ARM and other pathologies.

Results: Of the patients, 40.8% had high type ARM, 31.3% had low type, 17.3% had
intermediate type, 9,5% had ectopic anterior located anus in, and 0,86% had cloaca.
Associated anomalies were seen in 48.6% of patients. Associated anomalies were most
commonly seen in high type of ARM patients (59.5%). Colostomy was performed in 80
patients; right transverse loop colostomy was performed in 56 (70%) cases, while high
sigmioid colostomy was performed in 24 cases. Stomal prolapsus developed in 17.8% of
patients who underwent right transverse loop colostomy.

Conclusion: It is crucial to examine perineal area carefully during the first admission
and follow-up to determine the type of ARM and associated anomalies. It is beneficial to
perform  ultrasonography, echocardiography, colostogram, x-ray, and voiding
cystouretrography when necessary. High sigmoid colostomy may decrease complication rate
in ARM patients.

Key words: Anorectal malformation, associated anomalies, colostomy, children.
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