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OZET

Bu ¢alismada, Firat Universitesi Hastanesi Cocuk Cerrahisi Kliniginde ARM
tanistyla 1996- 2011 yillar1 arasinda ameliyat edilen, tedavi ve takipleri siirdiiriilen
toplam 96 hastanin klinik bilgileri geriye doniik incelendi.

Hastalarin hastane kayitlari, epikrizleri incelenerek elde edilen bilgilerle
olgularm, hastaneye getirilis yas1 ve agirligi, gestasyon yasi, dogum yeri, sekli ve
zamani, klinik bulgulari, atrezi tipi, ek anomali durumlari, uygulanan cerrahi sekli
erken ve gec¢ cerrahi komplikasyonlar, mevcut klinik yakinmalar1 morbidite ve
mortalite nedenleri incelendi. Hazirlanan anket formunda hastalarin anorektal
fonksiyonlarmin (istemli barsak hareketleri, kiilot kirlenmeleri, kabizlik), yani sira
mental ve sosyal gelisimleride sorgulandi.

SPSS istatistik programu ile atrezi tipleri arasindaki sonuglarda farklilik olup
olmadig: Ki kare testi kullanilarak arastirildi.

Anorektal malformasyon tanili 96 hastanin 67’si erkek, 29’ u kiz idi.
Hastalarin 45° 1 algak tip ARM, 10’ u intermediate tip ARM, 41’ i yiiksek tip ARM
vakasiydi. Klinigimize getirilen 96 hastanin 22’ sinde fistiil yoktu. Fistiilii olan 74
hasta mevcuttu. Bunlardan 4’ ii anovestibiiler, 32’ si perineal, 14’ {i rektoiiretral, 4 i
rektovaginal, 14’ i rektovestibiiler, 6’ s1 rektovezikaldi. Kolostomi agilan 53 vakadan
42’sine sigmoid, 4’line transversloop, 4’iine ileostomigastrostomi, 2’sine Hartman,
I’ine de gastrostomi uygulanmustir. Istemli barsak hareketi 78 hastanmn 58'inde
mevcuttu. Kilot kirlenmesi 23 hasta var iken, 55 'inde yoktu. Kabizlik 37 hastada
vardi, 41'inde yoktu. Ek anomalili hastalarda 6liim oran1 yiiksek idi. Eksitus olan 18
hastanin 2’ si sepsis, 7’ si kalp yetmezligi, 3’1 solunum yetmezligi ve 6’ s1 da iiriner
sisteme bagli anomaliler nedeniyle kaybedildi.

Sonug olarak diisiik dogum agirlikli, prematiir dogmus, yiiksek tipte olan, ek
anomalili, postop erken komplikasyon goriilen hastalarda mortalite ytliksektir. Gaita
inkontinansi yiiksek ve intermediate tip ARM'li hastalarda hala en 6nemli morbidite
problemidir.

Anahtar Kelimeler: Anorektal malformasyon, mortalite, morbidite.
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ABSTRACT
15-YEAR CLINICAL EXPERIENCE OVER THE PATIENTS WITH
ANORECTAL MALFORMATION

In this study, the clinical information about 96 patients who were operated,
treated and followed with the diagnosis of ARM betwee 1996 and 2011 in Firat
University Hospital Pediatric Surgery Clinic was analyzed retrospectively.

The information about the cases obtained by analyzing epicrisis, the hospital
records of the patients, when they were brought to the hospital, their weight,
gestation age, birth place, delivery time and method, clinical findings, atresia types,
additional anomaly situations, type of surgery, early and late surgery complications,
existing clinical complaints, the reasons of morbidity and mortality were
investigated. In the survey prepared, their anectoral functions (controlled bowel
movement, soiling, constipation) were analyzed.

Whether there are any differences among the results of atresia types due to
SPSS statistics program was analyzed by using Chi-square test.

Among 96 patients diagnosed with anorectal malformation, 67 patients were
male and 29 patients were female. 45 patients had low type ARM, 10 had
intermediate type ARM and 41 had high type ARM. While 22 patients brought to our
clinic did not have any fistula, 74 patients had fistula. 4 of these fistulas were
anovestibular, 32 were perineal, 14 were rectourethral, 4 were rectovaginal, 14 were
rectovestibular and 6 were rectovesical. Out of 53 patients who had colostomy,
sigmoid to 42 cases, transversloop to 4 cases, rectovestibular to 14 -cases,
ostomigastrostomy to 4 cases, Hartman to 2 cases and gastrostomy to 1 case were
operated. 58 out of 78 patients had controlled bowel movement. 23 patients had
soiling but 55 did not have it. 37 patients had constipation while 41 did not have
constipation. The mortality rate of the patients with additional anomaly was high.
Out of 18 patients having exitus, 2 patients died because of sepsis, 7 died because of
heart failure, 3 died because of respiratory failure and 6 died because of anomaly due
to urinary system.

As a result, the mortality is high in patients with low birth weight, premature
birth, high type ARM, additional anomaly, postop early complications. Fecal
incontinence is stil the most important morbidity problem for the patients with high
and intermediate type ARM.

Key Words: Anorectal Malformation, Mortality, Morbidity.
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1. GIRIS

Cocuk cerrahisindeki en genis ¢alisma alanlarindan birisi konjenital
malformasyonlardir. Anorektal malformasyonlar ender goriilen anomaliler olup yurt
dis1 istatistiklerine gore 4.000-5.000 canli dogumda bir goriilmektedir (1-4).

Wingspread smiflamasina gore yiiksek, intermedier ve alcak tip seklinde
ayrilmaktadir (5-7). Pena intermediate tipin gereksiz oldugunu savunmustur (8). Pena
siniflamasina gore ise cogunlukla erkek bireylerde, rektovezikal, rekto-prostatik,
rekto-liretral yahut perineal, kizlarda ise rekto-vaginal, vestibiiler, perinal fistiil
seklinde siniflandirmistir (9). Son donemlerde konu ile ilgili yapilan c¢aligmalar
anorektal malformasyonlarin diger konjenital defektler ile sik¢a iliskili oldugunu
gostermektedir (10).

Anorektal malformasyonlarin tan1 ve tedavisinde ¢ok Onemli ¢aligmalar
yapilmis olsada ameliyat sonrasinda anal inkontinans ve kabizlik gibi ¢ok onemli
sorunlarin %30-70 oraninda devam ettigi bildirilmektedir (11, 12).

Firat Universitesi Hastanesi dogum oran1 yiiksek olan Dogu ve Giineydogu
Anadolu Bolgesinde yer almasi, Mus, Bing6l, Tunceli gibi illere yakinligi, bolgedeki
sosyokiiltiirel yap1 nedeniyle akraba evliliklerinin ¢ok olmasi gibi nedenlerle
konjenital anomalili hastalarin yiiksek oranda basvurdugu bir referans hastanedir.
Calismamizda 1996-2011 yillar1 arasinda klinigimizde takip ve tedavi edilen
anorektal malformasyonlu olgular1 ve eslik eden anomalileri irdeleyip bunlarla ilgili
klinik deneyimlerimizi aktarmay1 amagladik.

1.1. Genel Bilgiler

1.1.1. Anorektal Anatomi

Gastrointestinal sistemin son bolimii olan kalin barsaklar kolon ve rektum
olmak tizere iki alt boliimde incelenmektedir. Temel olarak su ve elektrolit
emiliminden, sindirim enzimlerine direngli olan besin maddelerinin kullanimindan,
disk1 depolama ve digskilama kontroliinden sorumludur (13, 14). Disk1 depolama ve
kontrolii otonom bir sekilde inerve edilen endodermal kokenli rektal duvar ve
somatik olarak inerve edilen pelvik taban ve ektodermal kokenli eksternal sfinkter

kaslarinin kompleks etkilesimi ile gergeklesir (13-17).



1.1.1.1. Rektum

Rektum, kalmn barsagin son bolimiinii meydana getirmekte olup fegesin
depolanmas1 ve gastrointestinal kanalin kapatilmasi (kontinans) ve fegesin atilmasi
(defekasyon) olmak tizere iki 6nemli igleve sahiptir.

Rektumun uzunlugu 15-19 cm arasinda olup 3. sakral vertebradan perineye
kadar uzanmaktadir. Intrapelvik organlar igerisinde en dorsalde bulunan organdir.
Sakrokoksigeal konkavite boyunca asagi uzanir ve anorektal bileske seviyesinde
pelvik tabandan geger. Rektal ampulla ve anal kanal olmak iizere iki boliimden
olusmaktadir.

Kolondan farkli olarak rektum diizeyinde tenia koliler birlesmek suretiyle
longitudinal diiz kas tabakasin1 meydana getirir. Ust, orta ve altta olmak iizere
Houston katlantilar1 olarak adlandirilan 3 tane yarim ay seklinde submukozal
katlantiya sahip olan rektumda apendisit epiploikalar bulunmaz. On yiiziiniin 2/3"i
yan yiizlerinin ise 1/3"i periton ile sarilidir. Peritoneal refleksiyon genel itibariyle
anal girimden itibaren 6-8cm yukarida olusmaktadir. Rektumun alt 1/3'lik bolimii
ise peritona sahip degildir. Denonvilliers Fasyasi olarak da adlandirilan endopelvik
fasya bu bolgede rektumu sarmakta olup bu fasyanin lateral kismi da rektumun
lateral bag1 olarak bilinir. Rektumun en genis bdlgesi rektal ampulla olup yaklasik 8-
16cm capa sahiptir. Rektal kaslar ise degisken doluluk durumlarina uyum saglayacak
sekilde kafes benzeri katlantili bir yapiya sahiptir (18, 19).

Rektumun arkasinda 3., 4. ve 5. sakral vertebralar ve koksiks, superior rektal
arter ve ven, piriform kas, sakral pleksus, sempatik trunkus, koksigeal kas ve levator
ani kas1 bulunmaktadir. Ondeki komusuluklar1 erkek ve kadimn bireylerde birbirinden
farklilik arz etmekte olup erkek bireylerde dnde mesanenin fundusu ve vezikula
saminalislerin iist boliimiinden ekskavasyo rektovezikalis ile ayrilmaktadir. Bu
periton kivrimmin altinda ise mesane, vezikula seminalisin alt boliimleri, duktus
deferensler, iireterlerin terminal kisimlar1 ve prostat ile komsulugu bulunmaktadir.
Kadinlarda ise Onde periton kivriminin istiinde uterus, vaginanin iist pargasi,
ekskavasyo rektouterina bulunur. Periton kivriminin altinda ise oOnde vagina

bulunmaktadir (20).



1.1.1.2. Anal kanal

Bu kisa gastrointestinal traktus boliimii, kontinensin saglanmasi bakimindan
son derece Onemlidir. Anal kanal 2,5-4cm uzunlugunda ve 5-9cm capindadir.
Levator ani kasi diizeyinden baslayarak anal girime kadar uzanmaktadir. Puborektal
kasin devamli kasilmasi ile rektum ve aniis arasinda 90-100 derecelik bir ac1 s6z
konusudur. Anal kanalin iist boliimii rektal ampulladan pembe renkli intestinal
mukoza ile doseli anorektal bileske ile ayrilmakta olup bu bolge kolorektal bdlge
olarak adlandirilir. Gegis boliimiinde 1slak kolumnar epitelin yerini kuru skuamoz
epitel alir. Bu gecis bolgesinde silindirik, kiibik ve yassi epitelden meydana gelen
mozaik bir histolojik yap1 bulunmaktadir. Gegis bolgesi makroskobik olarak her biri
superior rektal arterin terminal bir dalin1 iceren 8-12 adet vertikal anal kolumna
bulunur (Sekil 2). Bu kolumnalarin arasinda mukoza, kripta ve valv seklinde
katlantilar yaparak kii¢iik rudimenter bezlere sahiptir. Bu kolumnalar anal kanalin
endodermal ve ektodermal kisimlarmin birlesim yeri olarak kabul edilen dentat
cizgiye karsilik gelmekte olup dentat ve anokutandz ¢izgi arasinda 1.5cm mesafede
anoderm uzanir. Anoderm keratenize olmayan ¢ok katli yass1 epitel olup bez ve kil
folikiilii igermez fakat ¢ok sayida sinir ucuna sahiptir. Bu sinir uclar1t dokunma, agr1
ve 1stya duyarh sinir uglaridir. Anal kanalin en alt boliimiinde mavimsi-beyaz renkli
bir ¢izgi goriilebilir ki bu ¢izgi internal sfinkter alt kismina karsilik gelmektedir (19-
21).

Anakutandz ¢izginin altinda aniis bulunmaktadir. Perianal cilt korugatdr ani
kasmin etkisi ile radial katlantili olarak goriiliir. Cilt ter, yag ve apokrin bezlere
sahiptir ve inferior arterin dallar1 ile beslenir.

Sirkiiler kas tabakasmnin kalinlasarak tiip seklini almig hali internal anal
sfinkter olarak tanimlanir ve eliptik diiz kas liflerinden olusmustur (Sekil 1).
Anorektal ¢izgi ile anokutandz ¢izgi arasinda uzanmaktadir. Devamli tonik kaslimi
nedeniyle 6zellikle genel anestezi altinda eksternal sfinkterin etkisi kalktigi zaman
sert bir silindir olarak palpe edilebilir. Rektum ve anal kanalin frontal ve sagital

anatomik kesitleri Sekil 1'de goriilmektedir.



Sekil 1. Rektum ve anal kanal a. Anarektumun frontal kesiti, b. Anorektumun sagital

kesiti

1. Levator ani (iliokoksigeal), 2. Levator ani (Puborektal), 3-5. Eksternal anal sfinkter (derin, yiizeyel ve subkutanéz kisim), 6.
Perinatal venler, 7. Perianal deri, 8. Anoderm, 9. Anal kolumna ve kriptler, 10. Korrugator ani, 11. internal anal sfinkter, 12.
Korpus kavernosum (rektum), 13. Anorektal bileske, 14. Sirkuler rektal kas, 15. Longitudinal rektal kas. b. Erkekte
anorektumun sagital kesiti. 1 rektum, 2 anal kanal, 3 anal kripts, 4 anokutandz ¢izgi, 5 anorektal bileske, 6 internal anal sfinkter,
7 eksternal anal sfinkter (a subkutandz, b yiizeyel, ¢ derin), 8 puborektal kas, 9 korpus kavernozum (rektum), 10 anokoksigeal

ligament, 11 levator ani, 12 derin perineal transvers kas, 13 prostat, 14 prerektal kas lifleri, 15 korrugator ani, 16 anal kanal kasi

1.1.1.3. Pelvik ve Rektal Fasya

Rektum ve diger pelvik organlar visseral pelvik fasya ile sarili durumdadir
(Sekil 2). Internal oblik levatr ani ve koksigeal kaslar ise parietal pelvik fasya ile
sartlidir. Her iki fasya ligament olarak nitelendirilen yumusak doku yapilari ile
iliskili durumdadir. Bu ligamentler embriyolojik bakimdan mekanik bir destekten
ziyade pelvik organlarin damar sinir yapilar1 i¢in bir yol olarak islev gormektedirler.

Rektumu gevreleyen visseral pelvik fasya rektal fasya olarak adlandirilmakta
olup kan damari ve sinir agisindan olduk¢a zengin olan bir bag dokusundan
olusmustur. Rektumun ventral ve dorsal kisimlarinda daha gelismis bir yapidadir
(Grenzlamelle) (Sekil 2).

Rektumun dorsal kisminda rektal fasya perirektal dokulara yaklagmakta olup
bu bolgede rektumun esas damar ve lenfatikleri yer alir. Rektal fasyanin bu kismi
klinik agidan mezorektum olarak adlandirilmakta olup mezorektum ve parietal pelvik

fasya (Waldeyer fasyasi) arasinda yer alan bosluk retrorektal alan olarak adlandirilir



ve avaskiiler olan bu alan rektumun dorsal hareketi esnasinda giivenli alan meydana
getirir. Parietal fasya ve sakrum arasinda yer alan presakral alanda ise medial ve
lateral sakral arterler ile parasempatik pelvik splanknik sinirlerin baslangiclar1 yer
alir (22).

Rektal fasyanin ventral kismi iirogenital fasyanin dorsaline yaklagarak
rektoprostatik yada rektovaginal septumu meydana getirir (Sekil 2.3). Erkek
bireylerde rektoprostatik septum inferior hipogastrik pleksusun sinir dallarini ve
bilhassa Walsh's demetleri olarak adlandirilan norovaskiiler demetleri tasimakta olup
bunlar prostata ve seminal vezikiillere arkadan yakasirlar ve anterior rektal duvarin
hareketi esnasinda hasara ugrayabilir (23).

Rektal fasya lateralde pelvik duvara yaklasmak suretiyle damar, lenfatik ve
inferior hipogastrik pleksustan rektum duvarma uzanan otonomik sinirlere yol agar.
Pelvik duvar ve rektum arasindaki bu yumusak doku paraproktium olarak adlandirilir

ve lateral ligamana karsilik gelmektedir.
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Sekil 2. Pelvik fasyalar. Pelvik fasyalarin erkekteki sematik sekli.
1 paryetal pelvik fasya, 2 retrorektal alan, 3 rektal adventisya, 4 Rektal fasya (dorsal "Grenzlamelle"), 5 perirektal
alan("mezorektum"), 6 rektal tunika muskularis, 7 rektal mukoza, 8 rektal fasya (ventral "Grenzlamelle"

Denonvillier's fasya), 9 periton



1.1.1.4. Anorektal Bolgenin Damar Yapisi
Rektum ve anal kanalin arterial, vendz ve lenfatik ag1 oldukca zengin olup
cerrahi miidahaleler esnasinda bu yapilarin anatomik o6zelliklerinin iyi bilinmesi

onem arz etmektedir (20, 21).

1.1.1.4.1. Arterler

Rektum ve anal kanalin beslenmesinden sorumlu olan 4 adet arter
bulunmaktadir:

A.rectalis superior: A. mesenterica inferior'un devami konumunda olan bu
arter rektumun temel arteri olup rektumun her iki yaninda asagi dogru uzanarak iki
dala ayrilir ve dallar1 valvulae anales'e kadar inmek suretiyle anastomozlar yapar.

A.rectalis media: A.iliaca interna'nin bir dali olup A.rectalis superior ve
A.rectalis inferios ile anastomoz yapar.

A.rectalis inferior: A. pudenta interna'nin dali olup valvulae anales altindaki
anal kanali, M. sphincter ani externus, M. sphincter ani internus ve perineal deriyi
besler.

A. sacralis media: Aorta abdominalis'in bifurkasyon yerinden ayrilir ve anal

kanali arka duvarinda dagilir.

1.1.1.4.2. Venler

Submukozada zengin bir ag yapan venler, rektum duvarini1 gecerek rektum
cevresinde plexus venosus rectalis'i meydana getirir.

V.rectalis superior: Pleksusun iist kismindan ¢ikan venler V.rectalis superior
olarak birlesir ve V.mesenterica inferior ile devam eder.

V.rectalis madiae: Ampulla recti submokozasindan baslayan venleri alarak
V.iliaca interna'ya acilirlar.

V.rectalis inferior: Plexus venosus rectalis'in alt kismindan gelerek
V.pudenta interna'ya dokiiliirler. Sonu¢ olarak V.mesenterica inferior V.porta'ya,
V.iliaca interna ise V.cava inferior'a dokiiliir, boylelikle portal ve kaval baglanti

saglanmis olur (20, 24).
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Sekil 3. Rektum ve anal kanalin arterleri

1.1.1.4.3. Lenfatikler

Rektumun st kisminin lenf damarlar1 A.rectalis superior boyunca Nodi
lymphatici pararectales ve Mezocolon sigmoideum'un alt pargasi igerisinde yer alan
lenf diiglimlerinden gegerek Nodi lymphatici mesenterici inferiores'e dokiiliir.
Rektumun alt yaris1 ve anal kanalin zona cutanea'ya kada olan kismindan gelen
lenfatik damarlar A.rectalis media ile birlikte seyretmek suretiyle Nodi lymphatici
iliaci interni'de sonlanir. Zona cutanea'dan gelen lenf damarlar1 Nodi lymphatici

inguinales superficiales'e dokiiliir (18, 19, 21).

1.1.1.5. Sinirler

N. splanchnicus (parasempatik) ve N. hypogastricus (sempatik) rektum
duvarmin alt kesimlerini inerve etmekte olu bu iki sinir beraber rektal pleksusu
meydana getirir ve endopelvik fasya ile ¢evrelenmis olan rektumun alt kesiminde

anterolateral yiizde yer alir (13, 25). IAS'in inervasyonu pelvik N.splanchnicus,



EAS'in inervasyonu da N.pudentalis interna ve 4. sakral sinirin perineal dali ile
saglanir. N.splanchinus ve N.hypogastricus alt rektal duvari inerve etmektedir.
M.lavator ani, 3. ve 3. sakral sinirlerin kontroliindedir. N.pudentus'un inferior dallar1
A.rectalis inferior'u takip ederek perianal bolgenin duyusal inervasyonunu saglar (13,
24).

Rektum ve anal kanalin {ist kismi otonomik olarak inerve edilirken anal

kanalin alt kism1 pudental sinir vasitasiyla somatik inervasyon almaktadir (Sekil 4).
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Sekil 4. Anorektum ve pelvik tabaninin inervasyonu
a. Anorektum ve pelvik tabanin otonomik ve somatik inervasyonu. 1 sakral sinirler(2- 4), 2 pudental siniR, 3
levator sinirleri, 4 inferior rektal sinirler, 5 pelvik tabanin ve eksternal anal sfinkterin somatik inervasyonu, 6
sempatik trunkus, 7 lumbar splanknik sinirler, 8 gri komunikan sinirler, 9 superior hipogastrik pleksus, 10
hipogastrik sinirler, 11 sakral splanknik sinirler, 12 inferior hipogastrik pleksus, 13 pelvik splanknik sinirler. b.
Erkekte anorektum ve pelvik tabanin somatik ve otonom inervasyonu

Lumbar sempatik sinirler A.mesenterica inferior ve A.rectalis superior
boyunca ilerleyerek inferior mezenterik ve superior hipogastrik pleksuslari meydana
getirirler. Superior hipogastrik pleksustan kdkenlenen sol ve sag hipogastrik sinirler
Waldayer fasyasi igerisinde pelvik kaviteye girerler. Rektal duvara lateral olarak
yaklagim inferior hipogastrik pleksusu meydana getirirler. Sakral parasempatik
sinirler pelvik splanknik sinirler vasitasiyla inferior hipogastrik pleksusa katilmak
suretiyle birleserek rektum duvarina girip intramural yerlesimli enterik sinir sistemi

ile baglanirlar.



Inferior hipogastrik pleksus ayni zamanda iirogenital sistemin otonomik
inervasyonundan da sorumlu olup bu otonomik sinirler rektal diseksiyon esnasinda
bilhassa lateral ligamentlerin ve rektoprostatik-rektovajinal septumlarin hareketi
sirasinda kolay bir sekilde yaralanabilirler.

Anal kanalin alt kismi pudental sinirin perianal dallarinca inerve olur.
Otonomik olarak inerve olan rektumdan farkli olarak anorektum dokunmaya,
basinca, agr1 ve 1s1 degisimlerine karsi oldukc¢a duyarli olup bu durum somatosensor

sinir ug¢larinca saglanir (18, 19, 21).

1.1.2. Anorektal Histoloji

Rektum ve anal kanalin iist kismi, mukus salgilayan kiibik epitel ile doseli
olup, anorektal bileskeden itibaren goblet hiicreli kolumnar epitel goriiliir ve distale
dogru degisici kolumnar epitele doniiserek, valvulae analisin 4-5 cm proksimaline
kadar devam eder. Kolumnar epitel, valvulae analis hizasinda, kil icermeyen degisici
¢ok katli epitele doniisiirken, IASnin alt smirindan itibaren pigment ve kil folikiilleri
icerir. Rektumda, igte diizenli ve halkamsi olan sirkiiler kas tabakasi, dista ise
longitudinal kas tabakas1 bulunur. Kas tabakalar: anal kanalda kalinlasarak IAS’yi
olusturur (13, 20, 25).

Valvulae anales boyunca bulunan ¢izgiye linea anorectalis veya pectinate line
denilir ve [ASnin orta hizasindadir. Anal kanalin valvulae analisin altinda kalan 1,5
cm uzunluktaki kismi, transizyonel bdlge veya pecten canalis olarak bilinir ve bu
gecis bolgesinde ter bezleri yoktur. Transizyonel bolge asagida “Hilton Cizgisi” de
denilen ve makroskopik olarak zor segilen dalgali bir ¢izgi ile sona erer. Linea
anocutanea altinda anal kanalm son 0,8 cmlik boliimii, ter ve yag bezleri bulunan deri
ile ortiiliidiir. Siniis analis bdlgesinde miisin salgilayan bezler, submukoza iginde
yukariya ve asagiya dogru uzanir ve anal kanal mukozasinda cryptae anales adi
verilen kii¢iik ¢cukurlara acilir. Bu bolgede cerrahi iglem i¢in en 6nemli isaret noktasi
skuamoz ve transizyonel epitel arasinda yer alan linea dentatedir. Linea dentate’nin
altinda epitelin yapisi ¢ok katli silendirik epitelden cok katli yassi1 epitele doniisiir ve
epitel icinde ¢esitli uyarilara yanit verilmesini saglayan reseptorler yer alir (13, 25,

26).



1.1.3. Anorektal Fizyoloji

Alinan besinlerin sindirim kanalindan en uygun seviyede islem gorebilmesi
her boliimde yeteri kadar kalmasi ve karistirilmasi ile miimkiindiir. Cignendikten
sonra yutularak mideye ulasan besinler duodenumda islenebilmek icin kimus adi
verilen yar1 siv1 hale gelinceye dek midede depolanir ve burada mide sekresyonu ile
karistirilir. Bu esnada, pilorda kimusun gecisine karst meydana gelen direng
bosalmaya kars1 koyar. Pilorda sirkiiler kaslarin kalinligi mide antrumundakine
kiyasla %50 daha fazladir. Antrumun siddetli peristaltik kontraksiyonlar1 sayesinde
mide bosalmaya baslar. Midede yer alan besin miktarindaki artis ile birlikte mide
duvarmin gerilmesi, pilorik pompanin aktivitesini uyaran lokal myenterik refleksleri
ortaya cikarip piloru inhibe etmek suretiyle mide bosalim hizini artirir. Duodenuma
giren yaglar hormonal uyaricit etki meydana getirerek epitel hiicrelerin i¢indeki
reseptorlere baglanip duodenum ve jejenum epitelinden kolesistokinin ve gastrik
inhibitér polipeptid gibi farkli hormonlarm salgilanmasmni saglar (26-29). Ince
barsaga ulasan kimus, proksimalde hizli, distalde ise yavas karistirict ve ilerletici
kontraksiyonlar ile ilerler. Yemegin ardindan kimusun duodenuma ulasmasi ve
midenin gerilmesi ile tetiklenen, mide ve ince barsak duvar1 boyunca myenterik
pleksus ile iletilen gastroenterik refleksler ile ince barsagin peristaltik hareketlerinde
artis gerceklesir. Mide ve duodenumun gerilmesi ile meydana gelen gastrokolik ve
duodenokolik refleksler ile kolon hareketlerinin kolaylagmasi saglanir. Ekstrinsik
sinirlerin kesilmesi durumunda bu refleksler ya hi¢ meydana gelmez yahut oldukca
az olusur (26, 28, 29).

Kolonun dolmasi, terminal ileum motor fonksiyonlari, ileogekal valv ve
proksimal kolon motor fonksiyonlarinca belirlenir. Kolona gelen kimus igerisindeki
su ve elektrolitler hiicreler tarafindan emilerek geride kalan digk: igerigi atilincaya
dek depolanir (26).

Sigmoid kolonda intraluminal basincin yeteri kadar artmasiyla birlikte gaitay1
rektuma dogru gotiiren peristaltik hareketler baslar. Rektumun genislemesi ve rektal
dolgunluk duygusunun olusmasi ile gerilmeye duyarli olan baroreseptdrler tarafindan
M.lavator ani uyarilir. Bu sekilde rektoanal inhibitor ve rektoanal kontraktil
refleksler meydana gelir. Gaitanin anal kanalin proksimal boliimiine gectiginin

algilanmasmin ardindan sosyal durum uygun ise defekasyon islemi baglatilir.
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Diyafragma ve abdominal kaslarin kontraksiyonu ile karin i¢i basincin artmasi
saglanirken M.puborectalis gevser. Pelvik taban asagi dogru yer degistirirken
anorektal aci diizlesir, anal kanalin boyu kisalir ve gaitanin distale gegmesine
miisaade edilir. Rektumun sirkiiler kas kontraksiyonlar: ile karin i¢i basincinin daha
da artirilmasi ile eksternal anal kanal basinci yenilir ve bu sayede defekasyon
gerceklesir. Bosalmanm ardindan 1AS, EAS ve M.puborectalis, tonik aktivitelerine
tekrar donerler (13, 26, 27, 30). Gastrointestinal kanal diiz kaslar1 1000 dolayinda
paralel liften meydana gelmis demetler halinde olup her demet kas lifleri, iyonlarin
bir hiicreden digerine gegisine imkan saglayan cok sayida gap junctions ile
birbirleriyle elektriksel olarak baglanmislardir. Bu sekilde demet igindeki elektrik
sinyalleri bir liften digerine rahat bir sekilde ulasir. Diiz kas liflerinin her demeti
birbirinden gevsek bag dokusu ile ayrilmis olmasina karsin demetler pek cok noktada
birbirleri ile birlesir ve boylelikler her kas tabakasi bir sinsisyum olarak islev goriir.
Longitudinal ve sirkiiler kaslar arasinda baglantilar ile, birindeki uyarilma sonucunda
digerinde de uyarilma gerceklesebilir. Kas kitlesinin bir yerindeki bir aktivasyon
potansiyeli kas icinde genel olarak biitiin yonlere yayilmaktadir. Uyarmin ulagmis
oldugu mesafe kasm uyarilabilirligine bagli olup bazi durumlarda birkag milimetre

sonra dururken bazen de tiim ince barsak boyunca ilerleyebilir (13, 26-28, 31, 32).

1.1.3.1. Kontinans Fizyolojisi

Anal kontinansin saglanmasinda pay sahibi olan faktorler asagidaki gibi
siralanabilir (19, 21, 33):

- Internal anal sfinkter (IAS)

- Eksternal anal sfinkter (EAS)

- Puborektal kas

- Rektal komplians

- Anorektal duyarlilik

- Anorektal motilite

Internal anal sfinkter (IAS), rektumun sirkiiler kas tabakasinin devam olup
diiz kaslardan meydana gelmektedir. Temel gorevi dinlenim basincia katki
saglamak olup dinlenim basincinin %85'inden sorumludur. Dinlenim basinci bireyler

arasinda farklilik gostermekte olup yas ve parite ile azalma egilimindedir.
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Eksternal anal sfinkter (EAS) ¢izgili kas liflerinden meydana gelmekte olup
temel gorevi ise sikma basmcina katki saglamaktir. Bunun yani sira dinlenim
basmcinim %]15'inden sorumludur. Pudental sinir vasitasiyla sakral spinal kordun
ventral bolimiinden ve perineal sinir vasitasiyla S4'ten inerve olur. Burada olusan
yliksek basing hatt1 barsak iceriginin rektumdan anal kanala ge¢mesine engel
olmaktadir (13, 26).

Puborektal kas ¢izgili kas liflerinden meydana gelmekte olup anorektal
bileskede anal kanal ve rektum arasinda yaklasik 80-90 derecelik a¢i meydana
getirir. Bu aginin kontinansa katki sagladigi tahmin edilmektedir. M. Puborektalis’in
tonik aktivitesi artinca ve anorektal ac1 daha belirgin bir hale gelerek, rektumun anal
kanal {izerine kapanmasiyla flap valv mekanizmasi ortaya c¢ikmaktadir. M.
Puborektalis’in gevsemesinde bir yetersizlik varsa, defekasyon sirasinda gaitanin
anal kanala gecisi engellenmis olur ve pelvik ¢ikista obstriiksiyon geligir. Normalde
anal kontinansin saglanmasinda yiiksek basing hatti ve anorektal aciyla iliskili flap
valv mekanizmasi en 6nemli iki komponenttir. Hangisinin daha 6nemli oldugu agik
degilse de, izole sfinkter travma ve yaralanmalarinda anorektal aci normal oldugu
halde inkontinans olusurken, anal kanal basinci normal ise, anorektal a¢i normal
olmasa bile inkontinans nadiren gelisir (5, 13, 26).

Rektumun normalde bos olmasi beklenir. Tabii olarak rektosigmoid agci,
dinlenme kontraksiyonu sirasinda olusan retrograd basing farki sonucu barsaktaki
icerik sigmoid kolona yonelir. Rektum diisiik olan intraluminal basincini siirdiiriirken
hacimi pasif olarak artar. Bu olaya rektal komplians adi verilir. Kompliyansin
azaldig1 durumlarda rektumun dolmasinda ani bir defekasyon hissi olusur.
Kompliyans arttiginda ise, rektum asir1 dolsa da defekasyon hissi olusmaz. Rektal
distansiyon, mide, ince barsak ve kolonda inhibisyona yol acar. Bunun gibi yavas
yavas gaita dolmas1 rektumun bu olaya uyumu ¢ok 6nemlidir. Asir1 gaita dolmasi ve
hizli kolon gecisi, rektumun rezervuar kapasitesinin {iizerine ¢ikarak anal
inkontinansa yol acabilir. Rektal komplians, rektal basing ve rektal hacim arasindaki
iligki seklinde tanimlanmaktadir. Rektum duvarmin esnekligi lizerinde etkili olan
radyoterapi, skleroderma gibi durumlara bagli olarak rektal komplians1 azaltir ve anal

inkontinansa neden olabilir (26, 34).
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Rektumdan c¢ikan afferent sinir uyarilari, n. pudentalis ve pelvik pleksus
aracilifiyla sakral 2-3e tasinirken, aniisten kaynaklanan afferent uyarilar sadece n.
pudentalis yoluyla iletilir. Rektumda son duyu algilamasi oldugu goésterilememisse
de, proktektomi sonrasinda bir duyu azalmasi gelistigi bilinmektedir. Anal kanalda
bir¢ok son duyu organi bulunmaktadir ve bunlar 1s1, dokunma ve agr1 gibi duyularin
ayrimini, aniisii ¢evreleyen cilt dokusuna gore daha iy1 yapabilmektedir (35).
Dinlenme sirasinda IAS kendi tonusuyla kasili pozisyonunu siirdiirmeye devam eder.
EAS ve m. puborectalis de, uykuda bile devam eden devamli bir elektromiyografik
aktivite halindedir. Ayica submukozal damarsal yastik¢iklar da anal kanalin kapali
kalmasma yardimci olur. Rektal dolgunlugun artmasi [ASnin gevsemesine, es
zamanli olarak EAS ve m. puborectalis tonusunun artmasina yol agar. Bdylece,
rektum yeni hacmine uyum gosterirken, EAS de bazal aktivitesini arttirir. Rektumda
hacim artis1 biiylik oranda olursa, defekasyon zorunlulugu ortaya c¢ikar ve diiz
kaslarda tam bir gevseme meydana gelir (13, 32)

Rektumdaki genislemenin farkedilmesini saglayan reseptorler sadece
rektumda degil, farkli bir yer olarak m. levator ani etrafinda da bulunur. Rektal
genislemenin sonucunda, intramural intrinsik noronal yolla iletilen rektoanal
inhibitdr refleks aracihigiyla, IAS’de gevseme, EAS’de kasilma olusur. Hirschprung
hastaliginda néronal sorundan dolay1 rektoanal inhibitér refleks yoktur ve rektal
distansiyona karsilik gevseme olusmaz (29, 35, 36).

Son donemlerde sigmoid kolonla rektum arasindaki diisiik basing
bolgelerinin arasinda yiiksek basingli bir bolge oldugu gosterilmistir. Bu retkekse
“sigmoidorektal bileske inhibitor refleks” denilmekte ve bu refleks ile rektosigmoid
bolge gevseyerek sigmoid icerigin rektuma gecisi saglanir. Kolondaki feges yeterli
bir hacime ulasip, sigmoidde kontraksiyonlar baslayana kadar rektosigmoid bolge
gevsemez (37).

Kolon gecis zamani, gaitanin hacmi ve kivamida anal inkontinans iizerine
etkilidir, ancak bunlar konjenital olmayip edinsel faktorlerdendir. Anal kanal
mukozas1 dokunma, agr1 ve hacim degisimlerine kars1 duyarli olup anal duyarhlikta
azalmaya neden olabilecek diyabetik noropati gibi durumlar fekal inkontinans ortaya

cikabilir.
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Anal 6rnekleme ve rektoanal inhibitor refleks kontinansta olduk¢a dnemlidir.
Anal ornekleme refleksi, iist anal kanalda kisa vadeli bir gevseme ile anal kanalin
rektal icerigi tamimasmna olanak saglar. Bunu takiben tekrar anal basing normale
donerek igerik rektuma geri gonderilir. Rektoanal inhibitor refleks (RAIR), rektal
genisleme esnasinda internal anal sfinkterin gevsemesine imkan tanir. RAIR,
intramural sinir lifleri tarafindan yonetilmektedir. Sakral spinal korddan c¢ikan

parasempatik uyarilar ile artabilir (33, 38, 39).

1.1.3.2. Defekasyon Fizyolojisi

Sigmoid kolonda basing yeterli seviyede arttigi zaman gaitay1 rektuma dogru
hareket ettiren peristaltik hareketler baslar. Rektumun genislemesi ve rektal
dolgunluk hissinin ortaya ¢ikmasi ile lavator ani kasndaki gerilmeye hassas olan
baroreseptorler uyarilir. Sonu¢ olarak rektoanal inhibitér ve rektoanal kontraktil
refleksler ortaya c¢ikar. Proksimal anal kanala gecen fegesin iceriginin
belirlenmesinin ardindan sosyal durumun uygun olmasi halinde defekasyon baglatilir.

Diyafragma ve abdominal kaslarin kontraksiyonu sayesinde intraabdominal
basing artarken puborektalis kasi gevser. Pelvik taban asagi dogru yer degistirir,
anorektal a¢1 diizlesir ve bu sekilde anal kanalin boyu kisalir. Boylece fekal igerigin
distale gegmesi saglanir. Valsalva manevrasi ile karin i¢i basincin artirilmasi ve
rektumun sirkiiler kas kontraksiyonlarmm yardimi ile eksternal anal kanal basinci
yenilmek suretiyle defekasyon gerceklesir. Bosalmayi takiben IAS ve puborektal kas
tonik aktivitelerine déner (33, 37, 38).

1.1.3.3. Sindirim Sisteminin Norofizyolojisi

1.1.3.3.1. Otonom Sinir Sistemi

Otonom sinir sistemi santral ve periferik olarak iki kisima ayrilir. OSS,
periferde en yaygin dagilim gosteren eferent, yani motor sinir sistemidir. Diger
eferent sinir sistemi olan somatomotor sinir sistemi sadece ¢izgili kaslari inerve
ederken OSS, myokardi, tiim damar yataklarini, viicuttaki tiim diiz kaslar1 ve salgi
bezlerini inerve eder. Anatomik ve fizyolojik olarak OSS, sempatik ve parasempatik
olmak iizere iki ayr1 sistemden olusur. Ayr1 sistemler olmalarma karsin, istek dis1
calismalari, iki sira periferik nérondan olusmalar1 ve santral sinir sistemi (SSS)

disinda tek bir sinaptik baglantiya sahip olmalar1 ortak Ozellikleridir. Sinaptik
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baglantilari, SSS disindaki ikinci sira ndronlar olan sempatik ve parasempatik
gangliyon hiicreleri veya gangliyon esdegeri pleksuslar icindedir. Her iki alt b iimiin
birinci sira ndronlarmin goévdeleri SSS i¢indedir. Otonomik inervasyona sahip
efektor yapilarin 6nemli bir kismi olan diiz kaslh organlarin bazilarinda, efektor birim
tek bir diiz kas hiicresi degil, bir diiz kas hiicre kiimesidir. Hiicre kiimeleri i¢indeki
diiz kas hiicreleri, sik1 kavsak (tight junction) veya neksus denilen temas
noktalarinda, stoplazma kopriileri sayesinde birbirleriyle bir ag (sinsisyum)
biciminde iliskidedirler. Boylece her kiime tek bir iinite halinde davranarak uyariya
cevap verirler. Mide, barsak, safra yollar, iireter ve uterus diiz kaslar1 bu tek tiniteli
yapilardandir. Kiimeler i¢inde bulunan tempocu myojenik bir odaktan ¢ikan spontan
desarjlarla inervasyondan bagimsiz kasilmalar olusur. Bazi diiz kasli organlarda ise,
diiz kas hiicreleri birbirinden tamamiyle ayr1 ve bagimsiz iiniteler olarak ¢ok tiniteli
yapilar halinde davranirlar (27, 28).

Sinir hiicresinin gdévdesinde, akson ve dentrit uzantilarinda, uyarilabilen
hiicrelerin membranlarmin bir yerinde, elektriksel bir uyar1 sonucu veya postsinaptik
membranda norotransmiterlerin eksitator postsinaptik potansiyel olusturmasi sonucu
olusturulan lokal depolarizasyon, biitiin hiicre membrani boyunca yayilir ki, bu olaya
impuls iletimi adi verilir. Sempatik sistemin sinirsel kismi yaninda, bu kismin
fonksiyonlarmi pekistiren ve adrenal medulladan olusan endokrin kismi da bulunur.
Bu nedenle sempatik sisteme sempatoadrenal sistem ad1 da verilir. Nispeten bagimsiz
fonksiyonel komponentlerden olusan parasempatik sistem bagimsiz birimler olarak
hareket ederken, sempatoadrenal sistem ¢ogu zaman tek bir birim halinde calisir ve
cesitli yapilarin sempatik inervasyonu hormonal Ozellikleri sayesinde ayni anda
etkinlige girer. Parasempatik sistem ise, sadece sinirsel bir sebekeden ibarettir ve
hormonal komponenti bulunmaz. Parasempatik sistem 6zellikle istirahat ve uyku
sirasinda etkinlik kazanir, sindirimin ve metabolik olaylarin diizenlenmesi, atik ve
artiklarin bosaltilmasi gibi olaylarda rol alir (27). OSS’de sempatik ve parasempatik
alt boliimlerin ikinci sira néronlarinin nérokimyasal 6zellikleri farklidir. Sempatik alt
boliim noradrenerjik ndronlardan olusur ve buna adrenerjik alt bolim denilirken,
kolinerjik noronlardan olusan parasempatik alt boliime kolinerjik alt bolim adi

verilir. Sempatik ve parasempatik sinir govdeleri, gangliyonlar1 veya pleksuslari
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icinde, adrenerjik ve kolinerjik olmayan sinir lifleri de bulunur ki, bunlara

nonadrenerjik nonkolinerjik (NANK) sinir lifleri denilir (27, 40, 41)

1.1.2.3.2. Sempatik inervasyon

Gastrointestinal sistemde sempatik sinirler mediilla spinalisin T5-L2
segmentleri arasindan ¢ikar. Barsaklari inerve eden pregangliyonik liflerin ¢ogu
medulla spinalisi terk ettikten sonra sempatik zincir i¢ine girer ve bu zincirleri de
terk ederek colyak gangliyon ve cesitli mezenterik gangliyonlara dogru giderler.
Postgangliyonik lifler buralardan yayilarak postgangliyonik sempatik sinirler i¢inde
barsagin tim kisimlarna ulasarak enterik sinir sisteminde sonlanirlar.
Postgangliyonik sempatik sinir ucu ile efektor hiicreler arasindaki kavsaklarda,
impuls asirimini saglayan temel ndrotransmiter noradrenalindir (adrenerjik kavsak).
Bu kavsaklarda noradrenalin, kavsak sonrasi (post-junctional) membran iizerinde
yerlesmis olan adrenerjik reseptorleri aktive ederek impuls asmrimini saglar.
Adrenerjik reseptorlerin alfa (o) ve beta (P) tipleri ve onlarin ¢esitli alt tipleri vardir.
Barsaklarda, a reseptorler kolinerjik (parasempatik) sinir ucu membramn lizerinde, f3
reseptorler ise diiz kas membrani lizerinde bulunurlar. Uyarim sonucu sempatik sinir
uclarindan noradrenalin salindiginda veya ilag halinde verildiginde, postsinaptik 3
reseptorleri aktive ederek veya alfa reseptorler araciligi ile kolinerjik uglardan
asetilkolin salinmasini azaltarak barsakta gevseme yapar. Genel olarak sempatik sinir
sisteminin uyarilmasi gastrointestinal kanal aktivitesinde inhibisyona neden olur (27,

28, 42).

1.1.3.3.3 Parasempatik inervasyon

Gastrointestinal sistemde parasempatik sinirler kraniyal ve sakral boliimlere
ayrilir. Kraniyal parasempatikler, agiz ve faringeal bolgeye giden birkac lif harig
tamamen vagus siniri i¢inde ilerler ve kolonun ilk yarisina azalarak ulasirlar. Sakral
paresempatikler, ikinci, li¢lincli ve dordiincii sakral spinal segmentlerden olusurlar ve
pelvik sinirler icinde kolonun distal yarisina ulasirlar. Bu lifler, sigmoid kolon,
rektum ve anal bdlgeyi diger barsak segmentlerine gore daha 1yi inerve ederler ve sol
kolonda ilerletici kasilmalar1  olustururlar  (43). Parasempatik sistemin
postgangliyonik noronlari, myenterik ve submukozal pleksus i¢ine yerlesmis olup, bu

gangliyonlardaki sinir uglarindan salman ve sinaptik asirimdan sorumlu olan
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norotransmiter asetilkolindir. Kolinerjik ndrotransmiter olan asetilkolinin OSS
noronlar1 ve effektdr hiicreleri iizerine olan etkilerine nikotinik ve muskarinik
reseptorler aracilik ederler. Nikotinik reseptorler, membranlardaki sodyum iyon
kanallar1 ile kenetlendiklerinden iyon kanali acip kapayan reseptorler grubuna
girerler ve efektor hiicrelerin veya noronlarin stoplazma membrani i¢ine yerlesirler.
Muskarinik reseptorler ise, esas olarak G proteini (guanin nukleotid baglayan
diizenleyici protein) ile kendi reseptorler grubuna girerler (27, 40, 44).

Parasempatik sinirlerin uyarilmasi, enterik sinir sisteminin tamaminda genel

bir aktivite artisina neden olmaktadir (28).

1.1.4. Anorektal Bolgenin Embriyolojik Gelisimi

Transvers kolonun sol 1/3 kismi, inen kolon, sigmoid kolon, rektum, anal
kanalin list kismi, mesane epiteli ve liretranin biiyilk kism1 metenterondan gelisir.
Kloaka, metenteronun son parcast olup, endoderm ile doselidir. Kloaka
endoderminden ve proctodeum ektoderminden olusan kloakal membran araciligiyla,
yiizey ektodermiyle kloaka temas halindedir (55). Metenteron ile allantois arasindaki
mezenkimden gelisen {rorektal septumun, kloakal membrana dogru gelisen
cikintilar1 ve kivrimlari, birbirlerine dogru ilerleyip birleserek, arkada rektum ve anal
kanali proksimal parcasi, onde iirogenital siniis olmak iizere kloakay: iki bdliime
ayirr (45). Urorektal septum, kloaka sfinkterini de 6n ve arka olmak iizere iki
parcaya aymrir. Kloaka sfinkterinin 6n pargasindan, m. transversus perinei
superficialis, m.bulbospongiosis ve m.ischiocavernosus gelisirken, arka pargasindan,
EAS gelisir. Mezenkimal hiicreler cogalarak anal membran etrafinda yiizey
ektodermine dogru cikintilar olusturur ve bdylece anal membran, ektodermal bir
¢okiintii olan proctodeumun tabanmi olusturur (13, 45, 46). Intrauterin yasamin
sekizinci haftasmin sonuna dogru anal membranin yirtilmasi sonucu, anal kanalin cilt
ile baglantisini saglanir (13, 45, 47). Anal kanalin {ist 2/3 kism1 metenterondan, alt
1/3 kismi proctodeumdan gelisir. Proctodeumun ektoderm ile birlestigi ¢izgi olan
linea pectineta, anal kanalin alt smir1 olup, endodermal ve ektodermal
komponentlerin birlestigi yeri gosterir. Anal kanal duvarmin diger katlar1 splanknik

mezenkimden geligir (45).
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1.1.4.1. Anorektal Malformasyonlarin Embriyolojik Gelisimi

Intrauterin yasamin 4. ve 5. haftalarinda, allantois, genital (mezonefrik) kanal
ve sindirim sisteminin distal ucu, U seklindeki “kloaka” adi verilen tek bir bosluk
halindedir. Kloakal boslugun dis yiizii yiizey ektodermiyle, i¢ yiizii endodermle
kaplidir. Endodermle ektodermin birbirine temas ettigi bolge “kloakal membran”
olarak bilinir (55). Kloakal boslugun ilerde dis ortama agilacagi bolge kloakal
membran tarafindan kapatilmistir. Allantois’le arkabarsak arasinda, yolk kesesi ve
allantois ¢evresindeki mezensimden kdken olan iirorektal septum veya tourneaux
plikas1 denilen mezensimal bir doku bulunur (13). Arkabarsagin terminal pargasi
kloakanin posterior bolimiine, yani primitif anorektal kanala, wollfian kanallar1
(genital sistem) ve allantois (liriner sistem) ise kloakanin anterior boliimiine, primitif
iirogenital sintise agilir. Her iki boslugun 6n kisimlar1 disaridan tirogenital membran
ve anal membran tarafindan ortiiliidiir (46). Kloakal bosluk, embriyonun 16 mm
uzunluga eristigi 6. haftada, yukaridan asagiya dogru inen {irorektal septumun
yanlardan ilerleyen rathke plikalar1 ile birlesmesiyle ikiye boliiniir. Boylece daha
once tek bir bosluk halinde olan kloaka, 6dnde primitif iirogenital sinus, arkada
anorektal kanal olarak, birbirinden bagimsiz iki ayr1 bosluk haline gelir. Hindgut
(arkabarsak) ve genitoiiriner sistemin birbirinden ayrilislarindaki veya perineyi
delislerindeki yetersizlik anorektal malformasyonlarla sonuglanir. Urorektal
septumun asag1 inememesi veya belirli bir evrede duraklamasi sonucunda, erkeklerde
rektotiriner fistiiller, kizlarda ise rektokloakal veya rektovaginal fistiiller olusur (13,
45, 47, 48).

Intrauterin yasammn 6. haftasindan sonra kloakal membran iirorektal
septumun olusmasi ile atrofiye olmaya baglar. Atrofinin olustugu yer anal valvler ve
linea pectinatedir. Membran tamamen atrofiye oldugunda, {iriner, genital ve sindirim
sistemleri ayr1 ayr1 acikliklar halinde eksternal kloaka ile birlesir. Bu devrede ortaya
cikan gelisim aksakliklar1 sonucunda membrandz anal atrezi, anal stenoz, anterior
ektopik aniis, anokiitandz fistiill ve kizlarda rektovestibiiler fistiil gibi
malformasyonlar ortaya ¢ikar (13, 45, 48, 49). Urorektal septumun gelisiminde bir
bozukluk varsa kloaka, iirogenital ve anorektal pargalarmna ayrilamaz. Normalde
rektumla anal kanal arasinda gecici bir baglant1 vardir, fakat iirorektal septum ile

kloakal membran birlestiginde bu baglant1 kesilir. Anal kanal kor olarak veya
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ektopik bir delikle veya genellikle perineye agilan rektoperineal bir fistiille sonlanir.
Bazan kizlarda vajene, erkekte iiretraya agilarak da sonlanabilir. Fistiilli ARMler,
iirorektal septumun kloakayr tamamen bdlmemesinden kaynaklanir. Urorektal
septumun kloakal membran ile birlesmek tizere kaudale dogru biiyiirken hafif bir
sapmaya ugramasi sonucu anal darlik olusur. Sekizinci haftada anal membranin
yirtilmamasi sonucu aniisiin membrandz atrezisi olusur (13, 45, 50). (Tablo 1, 2)

Tablo 1. Erkeklerde embriyolojik defekte gore fistiil olusumu

Tourneux Septum Defekti Rektovezikal Fistiil

Rathke Katlantis1 Defekti Rektoprostatik Uretral Fistiil
Perineal Cikint1 Defekti Rektobulbar Uretral Fistiil
I¢ Genital Katlant: Defekti Anoiiretral Fistiil

Di1s Genital Katlant1 Defekti Anokutanoz Fistiil

Tablo 2. Kizlarda embriyolojik defekte gore fistiil olusumu

Tourneux Septum Defekti Rektovezikal Fistiil
Rathke Katlantis1 Defekti Kloakal Anomali Rektovajinal
Fistiil Rektovestibiiler Fistiil
I¢ Genital Katlant1 Defekti Perineal Oluk
Di1s Genital Katlant1 Defekti Anokutandz Fistil
Anal Membran Defekti Imperfore Anal Membran Anal Stenoz
Perineal Cikint1 Defekti Anterior Aniis
Anal Cukur Defekti Anal Agenezis

1.1.5. Anorektal Malformasyon

Arka barsagin embriyolojik olusumu ve gelisimi esnasinda meydana gelen
anormallikler anorektal, iiriner ve genital anomaliler ile neticelenilir. Anorektal
bolgenin anomalileri genel itibariyle "anorektal malformasyon"lar olarak
adlandirilmaktadir ve anal atrezi, rektal atrezi, rektoperineal fistiil, rektovestibiiler
fistiil, rektovezikal fistiil, kloaka anomalileri gibi cesitli defektleri igine alir.
Anorektal malformasyonlar izole olabildigi gibi eslik eden anomalilerle birliktede
gortilebilirler.  ARM’lerin anlasilmasinda, takip ve tedavilerinde ¢ok biiyiik
ilerlemeler olmasma ragmen, postop siirecte kabizlik ve anal inkontinans gibi
sorunlar %30-70 gibi bir oranda devam etmektedir (51, 52). Sakral sinirlerdeki

embriyolojik  defektler, ameliyat esnasinda olusan yaralanma, myenterik
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pleksuslardaki anormalliklerle olusabilen bu komplikasyonlarin tedavisinde, tuvalet
egitimi, diyet verilmesi, oral laksatif, lavman gibi tedaviler baslansada bu postop

komplikasyonlara etkili tedaviler smirlidir.

1.1.5.1. Tarihge

Anorektal malformasyon, olduk¢a eski caglardan beri bilinen bir anomalidir
(24). Yiizyillar 6ncesinde aniisii kapali olarak dogan bebeklerin perinesine parmakla,
bicakla yahut farkl aletler ile delik agma girisimler olmus ve giiniimiizde algak tip
olarak tanimlanan bir hastalik grubu anestezi, antibiyotik, parenteral mailer olmadan
yasatilabilmistir (25).

Anorektal bolge cerrahisinden ilk s6z eden kisi Hipokrattir. Aristo ise ilk
olarak kolon kelimesini kullanmis ve kongenital malformasyonlarm erkeklerde
kizlara gore daha fazla ortaya ciktigini ifade etmistir. Anal atrezi ile alakali olan ilk
kayit Ege Bolgesinde yasayan Paul Aegina (M.S. 625-690) tarafindan anal atrezili bir
olguda bisturi ile aniisiin agilmas1 ve korlemesine dilatasyon ile ilgilidir (13). John
Arderne (1367), anorektal cerrahi ile alakali 6nemli yazilar yazmistir. Aniisii kapal
olarak diinyaya gelen ¢ocuklarda ucu sivri ve kizdirilmis demir ¢ubuklar ile perineyi
daglayan Amasyali Serafeddin Sabuncuoglu (1465) bu yontem ile aniisii agmis ve
Urumu Cerrahiye-i Ilhaniye isimli atlasmda gdstermistir (52). Saviard (1702), aniisii
kapalt olan bir ¢ocukta bisturi ucunu ilerletmek suretiyle kor rektal posa girmis,
mekonyum bosalmis ve ¢ocuk yasamistir (13). Litre (1710), kolonu karin sol alt
kadranina agizlastirarak anal atreziyi basarili bir sekilde tedavi etmistir. Heister
(1718), rektumu sakrumun iist hizasinda sonlanan iki ¢ocukta trokar kullanmak
suretiyle rektuma ulagmay1 basarmasina karsin cocuklar 6lmiistiir. Benjamin Bell
(1787), ilk perineal diseksiyonu gergeklestirmistir. Daha sonralari, anal atrezilerde
trokar veya bisturi ile korlemesine delerek pasaji saglama yonteminden uzaklagilmig
ve orta hat perineal insizyon yapilarak rektumun ucu goriilmeye calisiimistir.
Callisen (1798), anal atrezi i¢cin lumbal bdlgede -ekstraperitoneal kolostomi
yapilmasini 6nermistir (13, 52). Roux (1798), tanimladig1 perineal orta hat insizyonu
ile anal sfinkterin eliptik kaslarini ve levator kasii ge¢ip, kolonun distal ucunu palpe
ederek kestigini, agikligin kapanmasini 6nlemek i¢in aciklik i¢ine keten tiftigi parcasi
koydugunu, iki hafta dilatasyon gerektigini bildirmistir. Amussat (1835), perineal

insizyonla barsak kor ucunu mobilize edip, rektum duvarmi anal bolge cilt kenarma
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dikerek gercek manada ilk anoplastiyi gerceklestirmis ve pasajin korunabilmesi i¢in
acikligin mukoza ile doseli olmas1 gerektigini ifade etmistir. Miller (1857), mesane
fistiillii anorektal agenezili bir hastayr basarili bir sekilde ameliyat etmistir. Mc
Cormac (1886), ilk olarak elektif kolostomi, daha sonra ise rektoplasti yapilmasini
onermistir. Mc Leord (1880), perinede barsagin bulunamamasi halinde laparotomi
yapilmast gerektigini belirtmis ve bu yontem ilk olarak Hadra (1884) tarafindan
uygulanmistir  (13). Anorektal malformasyonun tanmabilmesi ve tipinin
belirlenebilmesi i¢in invertogram olarak bilinen radyolojik inceleme ilk olarak
Wangesteen ve Rice tarafindan 1930 yilinda gergeklestirilmis ve giintimiizde
uygulanmaya devam edilmektedir (25, 35, 54). invertogramla anal atrezi seviyesinin
belirlenmesi, yiiksek tip anal atrezilerin cerrahi tedavisinde kolostomi agilmasi,
definitif ameliyat ve sonrasinda kolostomi kapatilmasi seklinde ameliyatlar klasik bir
hale gelmistir. Ladd ve Gross (1934), anorektal malformasyonlarda yeni bir
siniflama olustururken, Stephens (1953), yiiksek ve intermediate anal atrezi
hastalarinda sakral girisimle gerektiginde abdominosakroperineal yaklagimla
puborektal kasin mutlaka korunmasini savunmustur. Daha sonralar1 baska cerrahlar
tarafindan tanimlanan ameliyatlarin hemen hepsinde temel amag¢ rektumun
puborektal kas halkasmin i¢cinden gec¢irmek suretiyle ameliyat yapilmasi gerektigi
olmustur. 1980'li yillara kadar, Swenson ve Donnellan abdominoperineal rektoplasti,
Kiesewetter ve Rehbein sakroabdominoperineal rektoplasti ve submukozal
rezeksiyon, Mollard ise anterior perineal rektoplasti yontemlerini savunmuglar ve
uygulamislardir (35, 54). Pena ve de-Vires (28) tarafindan 1982 yilinda gelistirilen
posterior sagittal anorektoplasti teknigi, anorektal malformasyonlara yaklasim ve
cerrahi tedavide bir cigir acmustir. Georgeson (29) tarafindan yakin tarihte
uygulamaya konulan laparoskopi yardimli anorektoplasti teknigi ise en son yenilik

olup, sonuglar1 tartisilmaya devam edilmektedir (11, 12, 35, 55, 56).

1.1.5.2. Sikhg

Anorektal malformasyon sikligi iilkelere gore farklilik arz etse de genel
itibariyle 4500-5000 canli dogumda 1 oranindadir. Buna gore iilkemizin nufusunu
kabaca 70 milyon olarak ele alirsak, dogum oranini da kabaca %2 olarak alirsak
yilda ortalama 1.400.000 civarinda bebek dogmakta olup buda her yil yaklasik 300

civarinda yeni vaka goriilmesi demektir. Goriilme siklig1 erkeklerde kizlara oranda
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daha fazla olup erkek/kiz orami 1,4-1,6/1 olarak belirlenmistir (57). Anne yasi,
dogum sayisi, ik ve genetik iliskiden kuskulanilsa da bu iliskiler tam manasiyla
ortaya konulamamistir (58, 59). Fakat ayni ailenin {i¢ neslinde anorektal
malformasyon goriilebildigi gibi ilk ¢ocuklar anorektal malformasyon bulunmasi
sonraki ¢ocuklarda anorektal malformasyon olusma riskini ciddi 6lgiide artirmakta

olup bu oran yaklasik olarak %1'dir (47).

1.1.5.3 Ek anomaliler

Wingspread tarafindan yapilan simiflamaya gore yiiksek ve orta tip
malformasyonlu anorektal malformasyon olgularinin yaklasik %60'inda bazi tip
genitoliriner malformasyonlar ve vezikotireteral reflii bulunurken, al¢ak tip anorektal
malformasyonlarda genitoiiriner malformasyonlarin siklig1 yalnizca %15-20'dir (60).

Anorektal malformasyonlar smiflandirma yapilmadan degerlendirildiginde ek
anomali insidansmin %25-%75 arasinda degistigi tespit edilmistir (48). Kor sonlanan
barsagin distal ucu ne kadar proksimalde ise, ek anomali goriilme siklig1 ve ciddiyeti
o derece fazladir. Anorektal malformasyonlarda Ozellikle sakral vertebra
deformiteleri ve iiriner sistem anomalileri bir hayli fazla sik goriilmekte olup kotii
prognozda belirleyicidirler (49, 60).

Goriintiileme tekniklerinin ( USG ve MR ) kullanima baslanmasiyla alcak tip
malformasyonlarm %17’ si, yiikksek tip malformasyonlarmm %34’ i ve kloakal
malformasyonlarin %46’ sin da spinal disrafizm oldugu goriilmiistiir(8).

Vertebral anomaliler ise sakral agenezi ve sipina bifida gibi daha c¢ok
sakrokoksigeal bolgeye ait olan anomalilerdir. Bir tane sakral vertebranm eksik
olmasinin prognoz iizerine 6nemli bir etkisi yoktur. Fakat iki yada ikiden fazla
vertebranin eksik olmasi anal inkontinans olusmasi iizerine etkilidir (8).

Tethered kord (Gergin Kord) anorektal malformasyonlarla birlikteligi en fazla
olan spinal anomalidir (61). Tethered kord’ un var olmasinin digkilama fonksiyonu
iizerine olumsuz etkilerinin oldugu asikardir. Ancak anal inkontinansin tethered
kordun cerrahi olarak tedavi edilmesine ragmen c¢ok az oranda diizeldigi
goriilmiistiir. Bu nedenle anal inkontinansla ilgili kotlii prognozun sadece gergin
kordlam1 1lgili yoksa beraberindeki sakral deformite veya sipina bifida gibi

anomalilerdenmi kaynaklandig1 soylemek cok zordur (62).

22



Anorektal malformasyonlu ¢ocuklarda kalca ¢ikigi, hemivertebra gibi baska
iskelet sistemine ait anomalilerde goriilmektedir (63).

Anorektal malformasyonlarda en sik goriilen anomali grubu genitoiiriner
sistem anomalileridir. Anorektal malformasyonlarda genitoliriner anomali siklig1
%28-89 arasindadir (64-70). Rakamlar arasindaki farkin fazla olmasinin ¢ok cesitli
nedenleri bulunmaktadir. Bu nedenler bazi kliniklere sadece agir vakalarin
basvurmasi, radyolojik c¢alismalarin her c¢alismada farkli olmasi, goriintiilleme
tekniklerinin geligmesi gibi siralanabilir.

En sik goriilen genitoiiriner sistem anomalisi veziko iireteral refliidiir. Geriye
yonelik bir ¢alismada algak tipte bile %59 oraninda gorildigii bildirilmistir (71).
Renal agenezi ve displazi ikinci siradadir.

Anorektal malformasyonlu erkek cocuklarda %3-19 oraninda inmemis testis
ve %6 oraninda hipospadias goriiliir (66, 72). Kiz ¢cocuklarmin ise yaklasik 1/3” iin
de vaginal duplikasyon, bikornu uterus, uterus didelfus gibi vagen ve uterus
anomalileri goriiliir (73).

Anorektal ~malformasyonlara yiiksek oranda gstrointestinal  sistem
anomalileride eslik etmektedir. Anorektal malformasyonlarin %10’ un da 6zefagus
atrezisi goriilmektedir (74). Duodenum ve ince barsak atrezileri, hirschsprung

hastalig1 ve malrotasyonlar %1-2 oraninda goriilmektedir (75).

1.1.5.4. Smiflandirma

Anorektal malformasyonla ilgili olarak tarihsel siiregte Bodenhammers
(1860), Ball (1887), Keith (1908), Brenner (1915), Frazer(1926), Ladd ve Gross
(1934) tarafindan ¢esitli smiflamalar yapilmistir. Stephens ve Smith (1963)
tarafindan embriyolojik temellere ve klinik gézlemlere dayanilarak yapilan siiflama
uzunca bir slire kullanilmistir. Bu otoritelerin Onciiliiglinde diinyanin degisik
iilkelerinden yaklasik 200 ¢ocuk cerrahi 1970 yilinda Avusturalya’ da bir araya
gelerek, anorektal malformasyon konusunda uluslararast1 bir mutabakat
olusturmuslardir. Anorektal malformasyonlar farkli sekillerde smiflandirilmis olup
bu smniflandirmalar arasinda Stephens ve Smith tarafindan 1984 yilinda yapilan
anatomik smiflandirma (Wingspread siniflamasi) o tarihe dek yapilmig olan
simiflamalarm en anlagilir olan1 ve yakin doneme kadar da en sik kullanilani olmustur

(5,48). Rektumun kor ucunun levator kaslar ile olan iligskisine gdre yapilan bu
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siniflandirmada anorektal malformasyonlar yiiksek tip (supralevator), algak yahut
asag1 tip (Infralevator) ve yiiksek veya alcak tipe uymayan ara tip (intermediate)
olmak tizere 3 temel gruba ayrilmaktadir (Tablo 3).

Tablo 3. Wingspread siniflamasi

Tip KIZ ERKEK
Supralevator (Yiiksek) Fistiilsiiz rektal atrezi Fistiilsiiz rektal atrezi

Rektovajinal fistiil Rektoprostatik fistiil
Intermediate (Orta) Fistiilsiiz anal agenezi

Fistiilsiiz anal agenezi

Rektovaginal fistiil Rektobulbar fistiil

Rektovestibiiler fistiil

Infralevator (Algak) Anal stenoz Anokutandz fistiil

Anovestibiiler fistiil Anal stenoz Anokutandz fistiil

Diger Kloakal malformasyon

Nadir malformasyon Nadir malformasyon

Wingspread smiflamasindaki algak ve yiiksek tiplerin yani sira bir de
intermediate adi verilen icilincli bir grubun varligimin ne denli gerekli oldugunu
tartisan ilk yazar Pena olmustur (76). Stephens-Smith siniflamasinin tedavi ve
prognozun degerlendirilmesinde eksik kaldigin1 ve bundan dolay1r anorektal
malformasyonlarin algak, intermediate ve yiiksek seklinde smiflandirilmasindan
ziyade kiz ve erkek bireylerdeki lezyonlarin direkt olarak isimleri ile anilmasmin ¢ok
daha kullanigli olacagini belirtmistir. Uzun dénem postop sonuglar goz Oniine
alindiginda, Wingspread simniflamasinin yetersiz kaldigi anlasilmustir. Oyle ki,
yiiksek, algcak ve ara tip yerine, kiz, erkek ve fistiil tiplerine gore smiflamanin daha
yararli olacagi One slriilmiistiir. Bu goriise gore, rektoprostatik ve rektovezikal
fistiilin her ikisi de yiiksek tip oldugu halde, kontinansla ilgili cerrahi tedavi
sonuglar1, rektoprostatik fistiilde yiiz giildiiriicii, rektovezikal fistiilde kotiidiir. Ote
yandan, rektal atrezi yliksek tip anomali oldugu halde, kontinans sonuglar1 nispeten
tyidir. Bu gerekgelere dayanarak Pena ARMleri, cinsiyet, fistiil tipi, tedavi yaklagimi
ve klinik sonuglara gore yeniden gruplandirmak gerektigini savunmustur (76). Bu
goriis diinyanin 6nde gelen bilim insanlarinca 2005 yilinda Almanyanm Krickenbeck
Satosunda tartisilmis ve “Krickenbeck Siniflamasi™ olarak (Tablo 4) kabul edilmistir
(55). Bu baglamda Pena smiflamasi son on yila damgasini vuran bir ¢aligma

olmustur (Tablo 4).

24



Tablo 4. Anorektal malformasyonlarda Pena siniflamasi

CINSIYET MALFORMASYON

Perineal fistiil

Rektoiiretral bulbar fistiil
Rektotiretral prostatik fistiil
Rektovezikal (mesane boynu) fistiil
Fistiilsliz anorektal agenezi

Rektal atrezi veya stenoz

ERKEK

Anokutanoz ( perineal) fistiil
Rektovestibiiler fistiil

KIZ Fistiilsliz anorektal agenezi
Rektal atrezi veya stenoz
Persistan kloaka

1.1.5.5. Etiyoloji

Anorektal malformasyonlu hastalarda etiyoloji tam manasiyla agik
olmamakla beraber cok faktdrlii oldugu diisiiniilmekte, bunun yam swa genetik
yatkmhigin da 6nemli bir etken olduguna inanilmaktadir. Kardesinde anorektal
malformasyon ge¢misi olan hastalarda genel populasyona kiyasla artmis insidans,
multisistem sendromlari, Townes-Broks, Currarino’s ve Pallisten-Hall sendromu gibi
otozomal dominant olan sendromlar ile birlikteligi bu durumun diisliniilmesinde son
derece dnemli bir veridir (77).

Cuscheieri  ve arkadaslar1 yapmis olduklar1 calismada, anorektal
malformasyonlu 1846 hastanin %64’iinde diger defektler, %15’inde kromozom
anomalileri: Trisomi 21, 18 ve 13, bunun yani sira olgularin %15'inin ise VACTERL
ile iligkili oldugunu tespit etmislerdir. Down sendromlu hastalarda %95 oraninda
fistiilsiiz imperfore aniis oldugu gozlenmistir (78). Fetal alkol sendromu ve
enfeksiyoz unsurlar etiyolojide ileri siiriilen c¢evresel faktorler arasinda yer
almaktadir. Bunlarin yanmi sira deneysel c¢alismalar neticesinde adriamisin, ETE,
etretinate ve A vitamini eksikliginin anorektal malformasyona neden oldugu

saptanmistir (79).

1.1.5.6. Patogenez

Intrauterin yasamun 4-5. haftasinda iiriner (allantois), genital (mezonefrik
kanal) ve sindirim sisteminin distal ucu (son barsak), U seklindeki "kloaka" ismi
verilen tek bir bosluk halindedir. Kloakal boslugun dis yiizii yiizey ektodermi ile
kapli iken i¢ yiizli de endoderm ile kaplidir. Endoderm ile ektodermin birbirine temas

ettigi bolge kloakal membran olarak adlandirilmaktadir. Allantois ve son barsak
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arasinda, yolk kesesi ve allantois ¢evresindeki mezensimden olusan tirorektal septum
yahut torneaux plikast ismi verilen mezensim kokenli bir doku bulunmaktadir.
Geleneksel embriyoloji bilgilerine gore kloakal bosluk, embriyonun 16mm uzunluga
ulastig1 6. haftada yukaridan asagi dogru inen iirorektal septumun yanlardan ilerleyen
"Rathke plikalar1" ile birlesmesi sonucu ikiye ayrilir. Bunun neticesinde daha 6nce
tek bir bosluk halinde olan kloaka, 6nde primitif iirogenital siniis ve arkada da
anorektal kanal olarak birbirinden bagimsiz iki ayri1 bosluk haline doniisiir. Son
barsagin terminal pargasit kloakanin posterior boliimiine, yani primitif anorektal
kanal, Wollfian kanallar1 ve allantois de kloakanin anterior boliimiine, primitif
irogenital siniise acilir. Yine klasik embriyoloji bilgilerine gére bu donemde her iki
boslugun 6nii disaridan, lirogenital membran ve anal membran ad1 verilen yapilarca
ortiiliir (7, 80-82).

Stephens'in  geleneksel ifadesine gore anorektal anomalilerin ortaya
cikmasinda rektumda genitotiriner sistemin birbirinden ayrilmasinda yahut ayrilmis
olsalar bile perineyi delislerinde yetersizlik s6z konusudur (80). Urorektal septumun
asagl inememesi yahut belir bir evrede duraklamasi sonucunda erkek bebeklerde
rektoiiriner fistiil, kiz bebeklerde kloakal malformasyon yahut farkli seviyeli
rektovaginal fistiil gibi supralevator yahut intralevatorintermediate anorakral
malformasyonlar olugsmaktadir. Altinct haftanin ardindan tirorektal septumun kloakal
membrana temas etmesi sonucu bu membran atrofiye olmaya baglamakta, membran
tamamen atrofiye olduktan sonra da iiriner, genital ve sindirim sistemleri bagimsiz
orifisler ile disartya agilmaktadir. Bu devrede meydana gelen gelisimsel bozukluklar
neticesinde de anal stenoz, 6nde yerlesim gosteren ektopik aniis, membrandz anal
atrezi, anokutandz fistlil ve kizlarda rektovestibiiler fistiil gibi intralevator tip
malformasyonlar ortaya ¢ikmaktadir. Infralevator malformasyonlarda, iirogenital
septumun asagi inisi normal iken lirogenital siniis ve rektumun perineye agiliglarinda
bir aksaklik s6z konusudur. lk bakista oldukga cazip goriilen bu teori, embriyonun
gelisim siireci i¢inde miillerian kanallar anorektum ve iiriner yapilarin gelisimlerini
hemen hemen tamamlamis olduklar1 bir asamada ortaya ¢iktiklar1 icin miillerian
kanallardan gelisen organlarin anorektal malformasyonlarin yapismna nasil
katildiklarini yeteri kadar agiklayamamaktadir (83). Daha yeni bir teoriye gore ise,

iirorektal septum distale dogru ilerleyip kloakal membrana ¢ok yaklasmasina ragmen
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asla temas etmemektedir (81, 83). Bu teori anorektal bosluga iirogenital siniis
arasinda kloakal bir kanalin varhigini siirdiirdiigiinii, genital tiiberkiiliin hizla
biiylimesiyle kloakanin seklinin degistigini ve kloakal membranin arkaya dogru
itildikten sonra 7. gestasyonel haftada ywrtilarak ardinda tirogenital ve anal olmak
iizere iki orifis biraktigini iddia etmektedir ki bu iki a¢ikligin arasinda da iirorektal
septumun ucu perineal cismi meydana getirmektedir. Bu esnada anal kanalin kaudali
ektodermin prolifere olmasi ile kapanmakta, bir siire sonra tekrar kanalize olmak
suretiyle agilmaktadir. Rekanalizasyonun gerceklesmemesi sonucunda ortiilii aniis
durumu ortaya ¢ikmaktadir. Bu teori, anorektal malformasyonlarin dorsal kloakanin
seklindeki  bozukluklardan ve dorsal kloakal membranin yoklugundan
kaynaklandigini1 iddia etmektedir. Buna gore kloakanm posterioru kiiclik ise ve
bunun sonucu olarak posterio kloakal membran kisa ise son barsagin disar1 agilan
deligi anteriora kaymakta, kloaktaki defekt ne kadar kiiciik ise bu kayma da o derece
az olmaktadir. Bu durum son barsagin vagen yahut iiretranin distal boliimlerine
acilmasina yol agmaktadir. Yani anorektal atrezi yahut fistiiller iirorektal septum ile

alakali defektlerden ¢ok anal orifisin lokalizasyonuna bagli olarak gelismektedir.

1.1.5.7. Tam

Anorektal malformasyonlar acil cerrahi girisim gerektiren hastalik grubu
degildir. Hastaya nazogastrik sonda takilip sindirim kanali dekomprese edildigi ve
uygun sivi elektrolit takviyesi yapildigi takdirde diger ek anomalilerin anlasilmasi
icin yeterli zaman vardir. Uygun tedavi plani belirlemenin yolu, anomali tipinin
dogru bir sekilde tayin edilmesine baglidir. Bu ama¢ dogrultusunda yapilacak olan
muayene ve laboratuar caligmalarinda baslica, atrezi tipinin belirlenmesi, fistiillerin
gosterilmesi ve ilave anomalilerin tespiti hedeflenmektedir. Bunlardan atrezi
seviyesinin tespit edilmesi ile bebege kolostomi yapilip yapilmayacagina karar
verilmesi ve ilave anomalilerin varligi ¢ok daha biiyiikk 6neme sahiptir. Anorektal
malformasyonlarda cerrahi tedavisinin basarisi, mevcut ek anomaliler, uygulanacak
cerrahi teknik ve Ozellikle de anorektal bolge inervasyon durumuyla yakindan
ilgilidir. Bu nedenlerle anorektal malformasyonlu bir yenidogan basvurdugunda,
rutin incelemeler yaninda, vertebral, anal, kardiak, trakeadzofajial, renal ve
ekstremite anomalilerinin varhigi titizlikle arastirilmalidir. Aslinda ideal olani,

prenatal donemde fotal ultrasonografi, gerekirse fotal MR, amniosentez ve diger
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incelemelerin yapilarak, dogum Oncesinde ayrmtili bilgiye sahip olunmasidir. Gerek
prenatal donemde gerekse dogum sonrasi erken donemde 6zellikle merkezi sinir
sistemi ve spinal disrafizm anomalileri yOniinden yapilacak degerlendirmeler,
prenatal donemde postnatal cerrahi tedavi basarisinin 6ngoriilmesi ve/veya gebeligin
sonlandirilmasi agisindan biiylik 6nem tagimaktadir.

Anorektal malformasyon o6n tanisi konulan bir yenidoganda, yapilacak
ayrintili muayeneyle cinsiyet saptanmali, anal, iretral, genital fistiil agikliklari,
acikliklardan varsa gelen kapsamin Ozellikleri ve anomaliler belirlenmelidir.
Posteroanterior akciger grafisinde diyafragmatik seviyeler, plevral siniisler, kalp ve
akciger golgeleri, vertebra ve kosta anomalileri ve olas1 6zofagus atrezisi proksimal
posunda goriilebilecek orta hat hava sivi seviyesi goriintiisiic degerlendirilmelidir.
Direkt karin grafisinde pndmoperiton, barsaklara ait hava sivi seviyeleri, lumbosakral
anomaliler ve kalsifikasyonlar incelenmelidir.

Rutin kan ve biyokimya analizleri yapilmali, oral beslenme kesilmeli,
intravendz sivi1 elektrolit tedavisi, gram pozitif ve gram negatif organizmalara etkili
genis spektrumlu antibiotikler baslanilmalidir. Dogum sonrasi 24 saat gectikten sonra
anal bolgeye radyoopak isaret konularak diz dirsek pozisyonunda cekilen yan
grafide, radyoopak isaret ile distal rektal pos mesafesi degerlendirilmelidir. Ek
anomalileri ve rektal pos seviyesini daha net ortaya koyabilmek amaciyla USG ve
gerekirse BT incelemesi yapilmalidir.

Anorektal malformasyonun seviyesinin anlasilmasi asagida siralanan fizik
muayene bulgularinm varhigi ile ¢ogunlukla kolaydir. Ilave anomalilerin tespit
edilmesi amaciyla da:

- Ozofagus atrezisinin ekarte edilebilmesi igin nazogastrik tiip takilmals,
kalp, vertebra ve kosta anomalilerinin tespiti i¢cin akciger grafisi ¢cekilmeli,
dinleme bulgular1 ile kongenital kalp hastaligindan stiphelenilmesi
durumunda EKG ve EKO yapilmalidir.

- Lumbosakral vertebra anomalilerinin ve diger sindirim sistemi
anomalilerinin tespiti i¢in ayakta direkt karin grafisi ¢ekilmeli, liriner
anomalilerin tespiti i¢in ise renal ultrasonografi yapilmalidir.

Anorektal malformasyonlu olgularin %90’ inda malformasyon tipi perine

muayenesiyle tanimlanabilir. Aniisii kapali olan bir erkek bebekte penisten
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mekonyum veya gaz c¢ikisinin olmasi rektoiiriner bir fistiile delalet eder (81). Erkek
bebeklerde penisin radiksi ile koksiks arasinda aniis olmas1 gereken yerde kiigiik bir
acikliktan mekonyum geliyor olmasi, anokutanéz bir fistiil olduguna, dolayisiyla
buda alcak tip atrezinin bulgusudur. Skrotal rafede beyaz veya siyah noktaciklar
halinde mekonyum birikintilerinin olmasina inci igareti (Pearl Sign), aniisiin oldugu
yerde bavul sap1 (Ket Bandle) denilen deri katlantisinin olmasi, bebegin ikindigi
zaman yada agladig1 zaman aniisiin oldugu yerdeki kabariklik (Bulging) algak tip
atrezinin belirtilerindendir (35).

Kiz bebeklerde perine ve vagen girisinin incelenmesi anomalinin tipi ve
seviyesi hakkinda onemlidir. Bebegin aniisii yoksa veya perinede yerlesmis bir
ektopik aniis veya fistiil agz1 yoksa labia majorlerin posteriorunda birlestikleri yerde
yani vestibiiliin dikkatle incelenmesi gerekir. Igerisinden gaita gelen bir fistiil agzinin
perine veya vestibiilde goriilmesi, trans levator bir anomalinin belirtisidir. Fistiiliin
goriilmedigi ancak, himenin oldugu bebeklerde anomali yine translevatordiir. Aniisii
kapali bir kiz bebekte gaitanin vagen i¢cinden geldiginin gdriilmesi biiyilik olasilikla
kloakal bir malformasyonun yada rektovaginal fistiiliin isaretidir. Hastada himen
yoksa vulva anormal bir yapidaysa ve bununla birlikte iiretral meada agiklik
goriilmiiyorsa, ortada tek bir orifis varsa bu biiyilk bir olasilikla kloakal bir

malformasyondur (35).

1.1.5.8. Tedavi
Anorektal malformasyonun tipi ve anomali ya da anomaliler tanimlandiktan
sonra, yapilmasi gereken ilk sey aileyle goriismektir. Bu goriisme ¢ok Onemlidir.
Buradaki en 6nemli nokta, 6zellikle yiiksek tip anorektal malformasyonlarda yapilan
ameliyatin basarilt olmus olsa bile ¢ocuklarinin normal bir anal kontinansa sahip
olmayacagidir. Genelde ailelerin beklentisi hep yliksektir ve hastaligin tamamen
diizelecegi yoniindedir. Aileye esas yorucu siirecin postop donemde olacagi ayrintili
bir bicimde anlatilmalidir.
Anorektal malformasyon tipi ve anomali kombinasyonlar1 belirlenmeli,
kolostomisiz primer cerrahi girisim veya once kolostomi, sonra geciktirilmis cerrahi
girisim karar1 verilmelidir. Definitif cerrahi girisim 6ncesinde, kontinansi etkileyecek

ndral anomaliler ve sfinkter kaslarinm durumu degerlendirilmelidir. On arka ve yan
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lumbosakral grafiler, fistiilografi, kolostogafi, sistoskopi, elektrostimiilator ile
sfinkter kaslarinin muayenesi, pelvik MR ve gerekirse EMG yapilmalidir.

Kolostomi, ARMIi hastalarda eskiden beri uygulanagelmekte olan giivenli
bir baslangi¢ tedavisidir ve bu sayede bebegin beslenmesi ve gelismesi saglanabilir
(25, 32, 56, 84) Pena ve de Vries tarafindan 1982 yilinda gelistirilen ve halen tiim
diinyada ARM tedavisinde standart cerrahi yontem olarak uygulanan PSARP
tekniginde, sfinkter kaslar1 ve perirektal sinirlerin daha iyi korundugu 1yi

bilinmektedir (76).

30



l

Perineal inspeksivon
Idrar tetkiki-Batin USG

24 Saat Izlem

Vs N

Klinik tan (%90) | [Siipheli tani (%10)

1) Anokutandz fistiil 1) Idrarda mekonyum

2) Bucket handle 2) Flat bottom ICross-table lateral grafi

(Davul tokmag) (duz perine-gluteal l l

3) Pearl sign ktvrimmin olmamasi)

(Skrotumda inci bulg.) 3) Sakrum kisakigz Yiksek tip  Alcak tip

Orta hat rafe fistiilii l

KOLOSTOMI

YD déneminde YD déneminde
minimal PSARP minimal PSARP
(Folostomisiz) (Eolostomisiz)

Sekil 5. Erkek bebeklerde anorektal malformasyonlara yaklasim (35).
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Sekil 6. Kiz bebeklerde anorektal malformasyonlara yaklasim (35).
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Yiiksek tip anal atrezilerde Georgesen ve ark. (85) tarafindan gelistirilen
laparoskopi yardimli abdominoperineal pullthrough, son yillarda tercih edilen ve
umut vadeden bir yontemdir. Bu yontemde, posterior sagittal insizyona, sfinkter
kaslarinin ikiye ayrilarak tekrar dikilmesine ve orta ¢izgiyi kaybetme riskine gerek
kalmadan pullthrough yapilabilmektedir. Heniiz yaygmn olarak uygulanmayan bu
yontemin farkli merkezlerde olusacak uzun donem sonuglari i¢in zamana ihtiyag
bulunmaktadir (85).

Al¢ak Tip Anorektal Malformasyon: Perinede fistiil trakt1 oldugunda yahut
fistiilsiiz agenezi olup atrezi olan segmentin uzunlugu lcm'den kisa olan olgularda
"cut-back anoplasti" yeterlidir. Normal yerlesime sahip olan aniiste direngli ciddi
stenoz mevcut ise Y-Z anoplasti uygulanir (78).

Anterior Yerlesimli Ektopik Aniis: Sinirli PSARP yahut anal transpozisyon
uygulanir. Swmirlt PSARP i¢cin bebekler prone pozisyonda yatirilir. Anal
transpozisyon cerrahisi i¢in ise hastalar litotomi pozisyonunda yatirilarak ayni islem
uygulanir.

Yiiksek Tip ARM: Bu tip anomalilerin ilk asama tedavisinde kolostomi
yapilmaktadir (79). Sonrasinda definitif ameliyat yapilmakta, en sonunda kolostomi

kapatilmalidir.

1.1.6. Komplikasyonlar

Definitif ameliyat oncesinde hastaligin kendi 6zelliklerinden kaynaklanan
hiperkloremik asidoz, vaginitis ve {riner infeksiyon gibi komplikasyonlarla
karsilagilabilir (88, 89).

Anorektal malformasyonlarin cerrahi tedavisinde karsilagilan
komplikasyonlar intraoperatif, erken (Cerrahi tedaviden sonraki 6 hafta) ve gec
komplikasyonlar olarak siralanabilir. Bu komplikasyonlarin bir kismi cerrahi isleme,
bir kismida anorektal malformasyonun tipine ve ek anomalilerine bagli olarak
degisir. Ameliyat swrasinda olusabilecek komplikasyonlar, kanama, aspirasyon
pnomoninisi, bakteriyel kontaminasyon, sfinkter kas demetlerinin hasari, perirektal
inervasyon hasari, iyatrojenik iiriner ve genital organ yaralanmalar1 ve indirilen
barsakta iskemi olusmasidir. Bu komplikasyonlar daha ¢ok preop siirecte rektumun
yerinin tesbit edilmedigi hastalarda rektumun aranmasi i¢in yapilan yanlis

disseksiyonlarla meydana gelmektedir.
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Ameliyat sonras1 komplikasyonlar ise, indirilmis barsagin tamaminin, bir
kismmin veya sadece ucunun nekrozu, barsak ucunun yukari kagmasi, anal stenoz ve
enfeksiyondur (91-93).

Rektal mukoza prolapsusu ise ge¢ donem komplikasyonlardandir. Bunun
nedeni ameliyatta barsagin gectigi sfinkter kasi tiinelinin genis olmasi, rektumun
sfinktere tesbit edilmemesi veya tesbit edilen kasin yetersiz omasindan
kaynaklanmaktadir. PSARP ameliyatinda rektum kas grubuna tesbitlendiginden
dolayi, bu ameliyatta rektal mukoza prolapsusu ¢ok az goriilmektedir (83).

Anorektal malformasyon tedavisinin uzun donem sonuglarinda yapilan
ameliyat ne kadar basarili yapilmis olsada kotii bir grupta yer alan hasta i¢in anal
inkontinansin iyi olabilme sans1 diigiiktiir.

Anal kontinansmin saglanmasinda istemli kaslarmm varligi, duyu ve barsak
motilitesinin durumu O6nemli ii¢ faktor olup, sakrum yapist da biiyilkk Onem
tagimaktadir. ARMIi hastalarda sakral agenezi, sakral hipoplazi ve/veya hemisakrum
varliginda, anorektal bolge inervasyonu sakral 2. ve 4. sinir kokleri arasindan
saglandigindan, noromuskiiler fonksiyon bozuklugu nedeniyle gaita ve idrar
kontinansinda da sorun olabilecektir. Sakral anomali ve/veya diiz perinesi olan veya
duyu mekanizmasit bozulmus ¢ocuklarda kontinansin saglanmasimin ¢ok zor olacag,
belki de saglanamayacagi, bu durumda kalic1 kolostomi yapilmasi gerekebilecegi
aileye ayrintili bigimde anlatilmalidir (54, 88). Anal kontinansin saglanmasinda
perianal cildin de 6nemli rolii vardir. Perianal deri, 6zellesmis yogun sinir uglari
bulunmasi nedeniyle oldukc¢a hassas olup, diizeltici ameliyat sirasinda cilde de
maksimum hassasiyet gosterilmelidir. Ayrica, diizeltici ameliyatin daha erken
donemde yapilmasinin, gaita kontinansini saglamada kortikal diizeyde daha etkili
olacagi dikkate alinmalidir (25).

Anorektal malformasyonlu hastalarda hastanin zeka seviyesi, egitim
durumu, aile ve ¢evresel ortam biiyiik 6nem tagimaktadir. Anorektal malformasyonlu
cocuklarda kontinans daha ge¢ gelismekte, yas ile artan adaptasyon yetenegiyle
noromuskuler fonksiyonda iyilesmeler olmakta ve bu duruma rektal matiirasyon
denilmektedir (12, 37). Yas ile birlikte kas kitlesinin de artmasina nedeniyle, pelvik

kaslarin daha iyi kontrol edilebilmesi, diyet, egitim ve sosyal uyumun ¢ocugun
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biliylimesiyle birlikte daha iyi saglanabilmesi gibi nedenlerle kontinans i¢in erken
donemde karar vermek dogru olmayabilir (37).

Gliniimiizde gelisen teknoloji ve tip sayesinde motilite iizerine yapilan
calismalar artmistir. ARMIi hastalarda da yapilmaya baslanmistir. Kronik kabizligi
olan ¢ocuklarm kolonik sinir liflerinde P Maddesi ve monoklonal antindroflament
antikorlarmda bir anormallik oldugu, motilin diizeylerinin diisik oldugu
gosterilmigse de, bunlarin ne anlama geldigi heniiz tam olarak bilinmemektedir (29,
94-97).

Anorektal — malformasyonun  cerrahi  tedavisi  sonrast  sonuglarin
degerlendirilmesinde, gaz-gaita kontroliiniin hissedilisi, kabizlik ve kiilot kirlenmesi
kriterleri birlikte degerlendirilmelidir (54). Wisconsin’de 1984’ de kabul edilen
Wingspread Kriterleri 2005 yilma kadar c¢ocuklarin uzun donem takiplerinde
uygulanmaktaydi. Bu karmasik protokoliin umulan sonucu vermemesinden dolay1
2005 yilindan bu yana Krickenbeck Kriterleri kullanilmaktadir. Krickenbeck
Kriterlerine gore sonuglar, gaz gaita kontrolii, kabizlik ve kiilot kirlenmesi olmak
iizere {i¢ ana kriter agisindan degendirilmektedir.

Anorektal malformasyonlarin cerrahi tedavi sonrast uzun dénem sonuglariyla
ilgili olarak onceleri farkli merkezlerden olduk¢a farkli sonuglar alinmaktaydi. Son
yillarda kullanilmakta olan Krickenbeck Kriterlerninin, Wingspread Kriterlerine gore
daha daha basit, acik ve net kriterler olmasi nedeniyle, ¢esitli merkezlerden gelen son
sonuglar birbirlerine yakin olup, tam kontinans orant %34 ile %41 arasinda
degismektedir (88, 92, 95).

Tablo 5. Anorektal malformasyonda ameliyat sonuglarmin degerlendirilmesinde

Krickenbeck Kriterleri

Gaz gaita kontrolii (IBH) 1. Derece Var

2. Derece Yok
Kabizlik var 1. Derece Diyetle ¢oziilityor

2. Derece Laksatifle ¢oziilityor

3. Derece Diyet ve laksatifle ¢oziilmiiyor
Kiilot kirlenmesi var 1. Derece Haftada 1-2 kez

2. Derece Hergiin, sosyal sorun yok

3. Derece Siirekli, sosyal sorun var
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1.1.7. Mortalite

Anorektal malformasyonlu hastalarda cerrahi tedaviler ilerledikce, yillar
ilerledik¢e mortalite orani1 cok diismiistiir. Mortalite 1930’ lu yillarda o zamanki tibbi
olanaklar ele alindiginda %24,8 olan mortalite orani ¢ok iyi bir sonucgtur. Mortalite
1960’ lar da yiiksek tipler icin %35,9 algak tipler i¢in %35,7° dir. Mortalite 1990’11
yillarda ise yiiksek tipler i¢in %15,6 alcak tipler i¢cinse %5,4 olarak tesbit edilmistir
(63, 86-88).Anorektal malformasyonlu hastalarin biiylik bir cogunlugunda 6lim
nedeni kardiyovaskiiler sistem anomalileri ve genitoiiriner sisteme bagh ek

anomalilerdir. Mortalite oran1 erkek hastalarda kiz hastalarin iki katidir (35).
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2. GEREC ve YONTEM

Bu calisma igin Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Klinik Arastirmalar Etik
Kurulu Bagkanliginin 23.02.2012 tarih ve 06 nolu karar sayili onay1 alindu.

Frrat Universitesi Hastanesi Cocuk Cerrahisi Kliniginde 1996-2011 yillar:
arasinda takip ve tedavileri yapilan anorektal malformasyonlu hastalar geriye yonelik
(retrospektif) degerlendirildi. ARM’li hastalarm  demografik verileri, ARM
siniflamalari, varsa ek anomalileri, tan1 ve tedavilerinin nasil yapildigi, erken ve gec
dénem komplikasyonlarinin neler oldugu arastirildi.

Geriye doniik degerlendirme icin hastane kayitlarinin yani sira hastalarin
glincel durumlarminda sorgulanacagi bir anket formu hazirlandi. Bu formda
hastalarin anorektal fonksiyonlarmin (istemli barsak hareketleri, kiilot kirlenmeleri,
kabizlik), yan1 sira mental ve sosyal gelisimleride sorgulandi.

Hastalarin hastane kayitlari, epikrizleri, ameliyat notlar1 incelenerek elde
edilen bilgilerle olgularin yaslari, kilolari, gestasyon vyaslari, anne ve baba
akrabaliklari, kacmci gebelik, kacinci canli dogum olduklari, klinik bulgulari,
basvuru zamanlari, kromozom anomalileri, ARM tipi, ek anomali durumlari,
uygulanan cerrahinin sekli ve zamani, erken ve gec¢ cerrahi komplikasyonlari
belirlendi.

Sonuglar SPSS 21.0 progaminda 7* (Ki kare) testi ile test edilerek, p degeri
0.05 den kiigiik olanlar anlaml1 kabul edildi.
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3. BULGULAR

ARM tanis1 konularak tedavi edilen toplam 96 olgu mevcuttu. Olgulara

iliskin bulgular asagida tablolar halinde verilmistir.

Tablo 6. Cinsiyete gore dagilim

N Yiizde (%)
Erkek 67 69,8
Cinsiyet Kiz 29 30,2
Toplam 96 100,0

Olgularin %69,8’1 erkek, %30,2’si ise kizlardan olugmaktaydi. Erkek/Kiz

orani 2.3 bulundu.

Tablo 7. Geldigi yere gore dagilim

N Yiizde (%)
Koy 32 33,3
Iige 30 31,2
Geldigi Yer . .
11 Merkezi 34 35,4
Toplam 96 100,0

Olgularin yasadig1 cevreye gore degerlendirilmesinde koy ilge ve sehirlerden
benzer oranlarda geldigi goriildi. %35,4’iiniin il merkezinden, %33,3’ilinlin kdyden

ve %31,2’sinin de ilgeden geldigi goriilmektedir.

Tablo 8. Dogum agirligina gore olgularin dagilimi

N Yiizde (%)
0-1800 19 19,8
Dogum 1800-2500 47 49,0
Agirhg 2500 ve tizeri 30 31,2
Toplam 96 100,0

Olgularin dogum agirhigina gore dagilimi incelenmis ve yukaridaki tabloda
goriilen bulgular elde edilmistir. Buna gore olgulardan %49°u 1800-2500, %31,2’s1

2500 gram ve lizeri, %19,8’1 de 0-1800 gram arasinda dogum agirligina sahiptir.
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Tablo 9. Dogum zamanina gore olgularm dagilimi

N Yiizde(%)
Matiir 46 47,9
Dogum zamam .
Prematiir 50 52,1
Toplam 96 100,0

Dogum zamanina gore de matiir prematiir bebeklerde ARM goriilme
insidans1 istatiksel olarak anlamsizdi (Tablo 9). Olgularin do§um zamanma gore
dagilimlar1 incelenmis ve yukaridaki tabloda goriilen bulgular elde edilmistir. Buna

gore olgulari %52,1°1 prematiir iken %47,9°u ise matiir olarak dogmustur.

Tablo 10. ARM tipine gore olgularin dagilimi (Wingspread)

N Yiizde (%)
Algak 45 46,9
Intermediate 10 10,4
Yiksek 41 42,7
Toplam 96 100,0

Anorektal malformasyonlu hastalarin tipine gore dagilimi incelenmis ve
yukaridaki tabloda goriilen sonuclar elde edilmistir. Buna gore olgularin %46,9’u
alcak, %42,7’si yiiksek, %10,4’1 intermediate tipteydi. 3 hastada kloaka anomalisi
mevcuttu bunlar yiiksek tipe dahil edildi.

Tablo 11. Definitif ameliyat tiirline gore olgularin dagilimi

N Yiizde (%)
Anoplasti 44 50,0
Definitif ¢ ) pp 41 46,6
Ameliyat
Kloaka onarimi 3 3.4
Toplam 88 100

Definitif ameliyat tiirtine gore olgularin dagilimlari incelenmis ve yukaridaki
tabloda goriilen sonuglar elde edilmistir. Buna gore olgularin %350’sine anoplasti,

%46,6’sma PSARP, %3,4’line de kloaka onarimi1 uygulanmstir.
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Tablo 12. Komplikasyon durumuna gore olgularin dagilimi

KOLOSTOMI N Yiizde (%)
Komplikasyon Der'matit 7 70,0
Kolostomi prolapsusu 3 30,0
Toplam 10 100,0
DEFINITIF AMELIYAT N Yiizde (%)
Komplikasyon Rektal mukoza prolapsusu 3 50,0
Anal stenoz 3 50,0
Toplam 6 100,0

Caligmaya dahil edilen olgularin 16 tanesinde komplikasyon tespit edilmistir.

Kolostomi agilan 53 hastanin 7 tanesinde dermatit, 3 tanesinde kolostomi prolapsusu,

definitif ameliyat yapilan 88 hastanin 3’linde rektal mukoza prolapsusu, 3 tanesinde

ise anal stenoz goriilmiistiir.

Tablo 13. Fistiil durumuna gore olgularm dagilimi

N Yiizde (%)
Anovestibiiler 4 4,1
Perineal 32 33,3
Fistiil Rektotiretral 14 14,6
Rektovaginal 4 4,2
Rektovestibiler 14 14,6
Rektovezikal 6 6.2
Yok 22 22,9
Toplam 96 100,0

Fistiil tiiriine gore olgularin dagilimi yukaridaki tabloda goriilmektedir. Buna

gore olgularin 22 tanesinde fistiil yoktu, 74’linde fistiil saptanmis olup bunlarin 32’si

perineal, 14°ii rektoiiretral, 14’1 rektovestibular, 6’s1rektovezikal, 4’ii anovestibular,

4’1 rektovaginaldir.

Tablo 14. Kolostomi tipine gore olgularin dagilimi

N Yiizde (%)
Gastrostomi 1 1,0
Hartman 2 2,1
) [leostomi-gastrostomi 4 4,2
KOLOSOMT giomoid ) .8
P! Transversloop 4 4,2
Yok 43 44,8
Toplam 96 100,0
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Kolostomi uygulanan 53 olgunun kolostomi tipine gore dagilimi yukaridaki
gibidir. Buna gore olgulardan 42’sine sigmoid, 4’line transversloop, 4’iine
ileostomigastrostomi, 2’sine Hartman, 1’ine de gastrostomi uygulanmistir.

Gastrostomi agilan hastada izole 6zefagus atrezisi mevcuttu.

Tablo 15. Cinsiyetin ARM tipine gore dagilimi

Anal atrezi tipi

intermediate Algak Yiiksek Toplam

Cinsiyet E 4 35 28 67
(6,0%) 52.2% 41.8% 100,0%

K 6 10 13 29
20,7% 34,5% 44.8% 100,0%

Toplam 10 45 41 96
10,4% 46,9% 42,7% 100,0%

Yukaridaki tabloda tiplere gore cinsiyet dagilimi goriilmektedir. Buna gore
erkekler arasinda alcak tip en fazla goriilmekte (%52,2). Kizlarda ise yiiksek tip fazla
goriilmektedir (%44,8).

Tablo 16. Urogenital anomalilerinin atrezi tipine gdre dagilimi

Anal atrezi tipi

Algak intermediate  Yiiksek  Toplam
Yok 39 9 30 78
PUV 1 0 0 1
PUV- VUR hidronefroz 0 0 1 1
PUV- VUR hidronefroz Multikistik 0 0 1 1
§ Renal agenezi 1 0 0 1
4:)” Renal agenezi 1 0 0 1
2
= VURhidronefroz 1 0 5 6
c% VUR hidronefroz 1 0 0 1
é Bifid skrotum - Hipospadias 0 0 2 2
Bifid skrotum - 0 0 1 1
Hipospadias 1 0 0 1
Nefrolithiazis 0 0 1 1
Multikistik Bobrek 0 1 0 1
Toplam 45 10 41 96
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Tablo 17. Anal atrezi tipine gore Urogenital anomali iliskisi

Urogenital anomali Toplam hasta

Anal atrezi tipi Alcak 6 (9%33,35) 45
Intermediate 1 (%5,5) 10
Yiiksek 11 (61,15) 41
Toplam 18 (%100) 96

Urogenital anomalilerin tipe gore dagilim yukaridaki tabloda goriilmektedir.
Tablo incelendiginde toplam 18 iirogenital anomali tespit edilmis olup bunlardan

11’1 yiiksek tipte, 6 s1algak, 1’ taneside intermediate tipte tipdedir.

Tablo 18. Kardiak anomalilerinin ARM tipine gore dagilimi

Anal atrezi tipi

Alcak Intermediate Yiiksek Toplam

YOK 43 7 31 81
PDA 0 1 0 1
PDA+ASD+VSD 0 0 1 1
~ PDA+VSD 0 0 1 1
S ASD 0 0 3 3
= ASD+VSD 1 1 0 2
é ASD+AV Septal Defekt | 0 0 |
& ASD+Trikiispit Yetmezligi+Pulmoner 0 0 . .
Yetmezlik
VSD 0 0 1 1
PFO 0 1 2 3
AV Septal Defekt 0 0 1 1
Toplam 45 10 41 96

Toblo 19. ARM tipi ile Kardiak anomali iligkisi

Kardiak anomali Toplam hasta

Anal atrezi Algak 2 (%13,33) 45
tipi intermediate 3 (%20,0) 10

Yiiksek 10 (66,67) 41
Toplam 15 (%100) 96
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Kardiak anomalilerin tipe gore dagilim yukaridaki tabloda goriilmektedir.

Tablo incelendiginde toplam 15 kardiak anomalisinin tespit edildigi goriilmekte olup

bunlardan 10’u ytiksek tipte, 3’ intermediate tipte ve 1’1 de alcak tipte tespit

edilmistir.

Tablo 20. GIS anomalilerinin ARM tipine gére dagilimi

Anal atrezi tipi

Alcak  Intermediate  Yiiksek Toplam
YOK 41 8 29 78
% Hirschprung 0 0 2 2
= Inmemis testis 1 1 1 3
=
§ Inguinal herni 1 1 2 4
5 Inguinal Herni+Pos Kolon 0 0 1 1
Inguinal Herni+Pos 0 0 1 |
Kolon+intestinal atrezi
[zole OA 0 0 1 1
OA+TOF 2 0 4 6
Toplam 45 10 41 96

Tablo 21. ARM tipi ile GIS anomali iliskisi

GIiS anomali

Toplam hasta

Anal atrezi tipi Alcak
Intermediate
Yiiksek
Toplam

4 (%22,2)
2 (%11,1)
12 (66,7)
18 (%100)

45
10
41
96

Gastrointestinal sistem anomalilerinin tipe gore dagilimi incelenmis ve

yukaridaki tabloda goriilen bulgular elde edilmistir. Tablo incelendiginde olgularda

18 adet GIS anomalisi tespit edilmis olup bunlardan 12’si yiiksek tipte, 4’ii alcak

tipte, 2’si intermediate tipinde goriilmiistiir.
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Tablo 22. Iskelet sistemi anomalilerinin ARM tiplerine gore dagilimi

Anal atrezi tipi

Alcak Intermediate Yiiksek Toplam

Yok 43 7 34 84
Sakrum deformitesi 0 1 1
Sakral agenezi 0 1 1
kral
‘g :;eniziJrHemivertebra 0 ! 0 !
.&é Sakral
g agenezitTethered 0 0 1 1
%’ Kord
é Hemivertebra+Sag El
é Bas Parmak Yoklugu 0 0 ! !
= Sakral sinus 1 0 1 2
Sipina bifida 0 0 1
sslilel;zasparmak ! 0 0 !
Klinodaktili 0 0 1 1
Toplam 45 10 41 96

Tablo 23. ARM tipi ile iskelet sistemi anomali iliskisi

Iskelet sistemi Toplam hasta
anomali
Anal atrezi tipi Algak 2 (%16,6) 45
Intermediate 3 (%25,0) 10
Yiiksek 7 (58,4) 41
Toplam 12 (%100) 96

Yukaridaki tabloda iskelet sistemi anomalilerinin tiplere gore dagilimi
goriilmektedir. Buna gore iskelet sisteminde tespit edilen 12 anomaliden 7’si yiiksek

tipte, 3’1 intermediate ve 2’si de algak tipte goriilmiistiir.
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Tablo 24. Sinir sistemi anomalilerinin ARM tiplerine gére dagilimi

Anal atrezi tipi

Alcak  intermediate Yiiksek  Toplam

s Yok 45 10 39 94
% :é Hidrosefali+Corpqs 0 0 . |
ﬁ #  kallosum agenezisi

Siringomyeli 0 0 1 1
Toplam 45 10 41 96

Tablo 25. ARM tipine gore sinir sistemi anomali dagilimi

Sinir sistemi anomalisi Toplam hasta
Anal atrezi tipi Algak 0 (9%0,0) 45
Intermediate 0 (%0,0) 10
Yiiksek 2 (100,0) 41
Toplam 2 (%100) 96

Sinir sistemi anomalilerinin tiplere gore dagilimi yukaridaki tabloda
goriilmektedir. Buna gore 2 adet sinir sistemi anomalisi tespit edilmis olup bunlar da

yiiksek tipte goriilmiistiir.

Tablo 26. Endokrin sistem anomalilerin ARM tiplerine gore dagilimi

Anal atrezi tipi

Algak intermediate Yiiksek Toplam
Yok 44 10 39 93
= _ Hipotiroidi 0 0 1 1
g ':% }I?onjerllita.l adrenal 0 0 | |
23 iperplazi
M @ Siirrenalde kitle 1 0 0 1
Toplam 45 10 41 96

Tablo 27. ARM tipi ile endokrin sistem anomalilerin iligkisi

Toplam hasta

Anal atrezi tipi Algak 1 (%33,3) 45
Intermediate 0 (%0,0) 10
Yiiksek 2 (66,7) 41
Toplam 3 (%100) 96
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Endokrin sistem anomalilerinin atrezi tipine gére dagilimi yukaridaki tabloda
goriilmektedir. Tablo incelendiginde toplam 3 endokrin sistem anomalisinin tespit

edildigi ve bunlarin da 2’sinin yiiksek, 1’inin ise al¢ak tipte oldugu goriilmektedir.

Tablo 28. Anne yas1 ile endokrin ek anomali iliskisi

Ek anom endokrin

Toplam Hasta Siirrenalde kitle KAH Hipotroidi Yok
Anne yasi 35 yas alt1
s s 78 0 0 1 77
35 yasg tistii 18 1 1 0 16
Toplam 96 1 1 1 93

Anne yas1 ile endokrin ek anomali arasinda istatistiksel olarak anlamli

farklilik bulundu (p< 0.05).

Tablo 29. Diger anomalilerin tiplere gore dagilimi

Anal atrezi tipi

Alcak intermediate Yiiksek Toplam

5 44 8 40 92
%‘) Adenoid+Smirda Zekalilik 1 0 0 1
.Té Iris kolobomu 0 1 0 1

c% Sag kulak kepgesi anormalligi 0 0 1 1
é Nistagmus 0 1 0 1
Toplam 45 10 41 96

Tablo 30. Anal atrez tipi ile diger anomalilerin iliskisi

Diger Anomalilerin Toplam hasta

Anal atrez tipi Algak 1 (%25,0) 45
Intermediate 2 (%50,0) 10

Yiiksek 1 (25,0) 41

Toplam 4 (%100) 96

Diger anomalilerin tiplere gére dagilimi yukaridaki gibidir. Buna gore 4 adet

diger anomali tespit edilmis olup bunlardan 2’si intermediate, 1’er tanesi de algak ve

yiiksek tipte goriilmiistiir.

46



Tablo 31. ARM tipi ile yasam durumu iliskisi

Yasam Durumu

Sag Olii Toplam
Anal atrezi tipi Intermediate 8 2 10
Algak 42 3 45
Yiksek 28 13 41
Toplam 78 18 96

P:,012
96 hastadan 18’i kaybedildi. Olen 18 hastadan 13’ ii yiiksek tipte, 32 ii algak
tipte, 2’ si intermediate tipteydi. Anal atrezi tipiyle yasam durumu arasinda

istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu (p< 0.05).

Tablo 32. Ek anomali GIS ile yasam durumu

Sag Olii Toplam
Yok 67 11 78
HIRSCH . hast 2 0 2
% Innemis Testis 2 1 3
= Inguinal herni 3 1 4
§ Inguinal herni- Pos kolon 1 0 1
< inguinal herni- Pos kolon -intestinal
=4 . 1 0 1
R atrezi
izole OA 0 1 1
OA+TOF 2 4 6
Tonlam 78 18 96
P:0,026

Yasayan 78 hastadan 11 hastada gastrointestinal ek anomali goriildii. Olen 18
hastadan 7 tanesinde gastrointestinal ek anomali goriildii. Gastrointestinal sistemde
goriilen ek anomali ile yasam durumu arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik
bulundu (p< 0.05).

Tablo 33. Ek anomali kromozom ile yasam durumu

Yasam durumu

Sag Olii Toplam
Yok 78 18 94
Ek anom kromozon Down sendromu 0 2 2
Toplam 78 18 96

P:0,003
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Yasayan 78 hastada kromozom anomalisi goriilmedi, 6len 18 hastadan 2
tanesinde Down sendromu goriildii. Kromozom anomalisi ile yasam durumu arasinda

istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu (p< 0.05).

Tablo 34. Diger ek anomaliler ile yasam durumu

Yasam durumu

Sag Olii Toplam
Yok 76 16 92
§ 5 Adenoid-sinirda zekalilik 1 0 1
E = Iris kolobomu 0 1 1
&= Sag kulak kepgesi Anormalligi 1 0 1
Nistagmus 0 1 1
Toplam 78 18 96

P:0,049
Yasayan 78 hastadan 2 tanesinde diger ek anomalilerden goriildii. Olen 18
hastadan 2 tanesinde diger ek anomalilerden goriildii. Diger ek anomaliler ile yasam

durumu arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu (p< 0.05).

Tablo 35. Kolostomi tipi ile definitif ameliyat karsilastirilmasi

Definitif Ameliyat
- Toplam
Oliim Anoplasti  PSARP Kloaka Onarim
[leostomi 0 0 2 1 3
[leostomigas 1 0 0 0 1
E-' Gastrostomi 1 0 0 0 1
'g Hartman 0 0 2 0 2
& Sigmoid 4 4 33 1 42
=
® Transversloo 0 1 2 1 4
Yok 2 39 2 0 43
Toplam 8 44 41 3 96
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Tablo 36. ARM tipi ile kolostomi tipi karsilastiriimasi

Kolostomi Tipi

Toplam

ILEOSTOMI
ILEOSTOMIGAS
GASTROSTOMI

HARTMAN
SiGMOID
TRANSVERSLOO
(0)

Anal Atrezi Alcak 40 45

Tipi

S
—_
A~
S

1 10
1 1 1 30 3 2 41
1 1 2 42 4 43 96

Intermediate

Yiiksek

w W o O
[ )
(=)
(=)
oo
—

Toplam

Kolostomi agilan 53 hastadan 39’ u yiiksek tipteydi, 8 tanesi intermedate
tipte, 5 taneside algak tipte idi. Kolostomi agilan hastalardan 42 tanesi sigmoid
separe, 4 tanesi transvers loop, 2 tanesi hartman kolostomi, 3 tanesi ileostomi, bir

tanesi ileostomi gastrostomi, 1 taneside gastrostomi idi.

Tablo 37. ARM tipi ile fistiil iligkisi

Fistiil
M p— n —
2 2 2 3 §
s - % % 3 2
$ £ % &5 & g a
e = = = = = =<
= ) ) ) ) ) =
< ~ g ¥ & =2
Intermediate 0 0 1 0 1 3 10
‘N
z Algak 30032 0 0 0 0 10 45
=
=k
2 Yiiksek 0 0 14 4 9 5 9 41
Toplam 3 32 15 4 14 6 22 96

P:0,0

Doksanalt1 hastadan 74 tanesinde fistiil vardi, 22 tanesinde yoktu. Alcak tip
goriilen 45 hastadan 32 tanesinde perineal, 3 tanesinde anovestibiiler fistiil mevcuttu.
10 tanesinde ise fistiil yoktu. Intermediate tip goriilen 10 hastadan 5 tanesinde
rektovestibiiler, 1 tanesinde rekto {iiretral, 1 tanesinde rekto vezikal fistiil mevcuttu. 3

tanesinde ise fistlil yoktu. Yiksek tip goriilen 41 hastadan 14 tanesinde rektoiiretral,
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9 tanesinde rektovestibiiler, 5 tanesinde rekto vezikal, 4 tanesinde rektovaginal fistiil

mevcuttu. 9 tanesinde fistiil yoktu.

Anal atrezi tipi ile fistiil tipi arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik

bulundu (p< 0.05).

Tablo 38. ARM tipi ile IBH durum iliskisi

IBH
Oliim Var Yok Toplam
Anal atrezi tipi Intermediate 2 5 3 10
Algak 3 35 7 45
Yiiksek 13 18 10 41
Toplam 18 58 20 96

P:0,013

Yasayan 78 hastadan 58 tanesinde IBH vardi, 20 tanesinde yoktu. IBH
olmayan 20 hastanin 10 tanesi yiiksek tipte, 7 tanesi algak tipte, 3 tanesi intermediate
tipteydi. Anal atrezi tipile IBH arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu
(p<0.05).

Tablo 39. ARM tipi ile KK iligkisi

KK
< = E}d—:b
-3 EE 2z
L - = 2 — o E
1 o H—J E =}
g x €3 Y. 2E §
S > T2 2325 228  Toplam
Anal Intermediate 2 4 1 2 1 10
Atrezi Algak 3 35 0 7 0 45
Tipi Yiiksek 13 16 2 4 6 41
Toplam 18 55 3 13 7 96
P:0,002

Yasayan 78 hastanin 55 tanesinde KK yoktu, 23 hastada KK vardi. Yiksek
tipte olan ve 28 yasayan hastanin 16 tanesinde KK yoktu, 12 tanesinde vardi ve
bunlarin 6 tanesinde KK siirekli ve ciddi sosyal sorun olusturuyordu. Anal atrezi tipi

ile KK arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu (p< 0.05).
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Tablo 40. ARM tipi ile kabizlik iligkisi

Kabizhk
) Laksatiflere Diyet ve =
- Diyetle . ] =
Olim __ _ . ihtiyac  Laksatiflere =3
Coziimlenebiliyor . . o —
duyuluyor  direncli = B
anal Intermediate 2 1 1 3 3 10
atrezi  Algak 3 7 0 30 45
tipi  yiiksek 13 14 4 2 8 41
Toplam 18 22 10 5 41 96

P:0,034
Yasayan 78 hastadan 37 hastada kabizlik mevcut. Bunun 20 tanesi yiiksek
tipte, 4 tanesi intermediate tipte, 12 taneside alcak tipte idi. Anal atrezi tipi ile

kabizlik arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu (p< 0.05).

Calismaya dahil edilen olgularin 9 tanesinde komplikasyon tespit edilmistir.
Kolostomi agilan 53 hastanin 3 tanesinde kolostomi prolapsusu, definitif ameliyat
yapilan 88 hastanin 3’iinde rektal mukoza prolapsusu, 3 tanesinde ise anal stenoz
goriilmiistiir. Kolostomi acilan hastalardaki prolapsusun 2 tanesi tranvers loop, 1
taneside sigmoid separe kolostomide goriilmiistiir.

Mortalite: Toplam 96 hastadan 18’1 (%18.75) hasta kaybedildi. Bunlarin 3’1
solunum yetmezligi, 7° si kalp yetmezligi, 2’ si sepsis, 6’ s1 lriner sisteme bagli
nedenlerden dolay1 kaybedildi. Hastalarin yasam orami 18/96 (%81.25) idi. Oliim

nedenleri Tablo 36’ de gdsterilmistir.

Tablo 41. OlLim nedenleri

Oliim nedenleri Hasta sayisi Yiizde (oran)
Solunum yetmezligi 3 3.125
Kalp yetmezligi 7 7,29
Sepsis 2 2.08
Uriner sisteme bagh 6 6.25
Toplam 18 18.75
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4. TARTISMA

Anorektal malformasyonlar yurt disi istatistiklerine gore 4.000-5.000 canli
dogumda bir goriilmektedir (1-4). Ulkemizde ise her yil yaklasik 200 kadar yeni
ARM olgusu goriilmektedir (35).

Anorektal malformasyonlarin yaklasik olarak 2/3’t erkeklerde, 1/3°i ise
kizlarda goriilmektedir. Erkek cocuklardaki anorektal malformasyonlarin yaklasik
2/31 yiuksek tip iken kizlardaki anorektal malformasyonlarm ise 2/3’i algcak tip
olarak belirtilmektedir (83). Bizim ¢aligmamizda 96 hastanin 67°si (%69,8) erkek ve
29’u (9%30,2) ise kiz idi. Yine calismamizda en fazla goriilen anorektal
malformasyon tipleri olan algak ve yiliksek tip anal atrezi tiim anorektal
malformasyonlarin %81,3’{inii olusturuyordu. Bunlardan yiiksek tipteki 41 hastanin
ise 28’ini erkekler, 13’ iiniide da kizlar olusturuyordu. Algak tipteki 45 hastanin 35’ 1
erkek, 10’ u kiz hastaydi. Dolayisiyla ¢alismamizda elde edilen sonuglar literatiir ile
paralellik gostermektedir.

Biitiin anorektal malformasyonlarda ek anomali insidansi %25-75 arasinda
degismektedir (10, 64, 74, 98). Yiiksek ve intermedier tiplerde algak tiplere oranla ek
anomali goriilme siklig1 iki kat daha fazladir (35). Kural olarak anomalinin tipi ne
kadar yiiksek ise ek anomali goriilme siklig1 ve anomalinin ciddiyeti de o derece
fazla olmaktadir (35). Yapmis oldugumuz calismada da anomalilerin ¢ogunlukla
intermedier ve yiiksek tipte yogunlastigi goriilmiis olup bu sonuglar literatiir ile
uyusmaktadir.

Urogenital anomaliler anorektal malformasyonlarla birlikte en fazla goriilen
ve en dnemli anomali grubunun olusturmaktadir. Hidronefroz, lirosepsis ve bobrek
fonksiyonlarindaki yetersizlige bagli metabolik asidoz yiiksek tip anorektal
malformasyona sahip bebeklerde 6nemli bir morbidite ve mortalite nedenidir. Bu
sebepten Otiirli bilhassa yliksek tip lezyonlarda iiriner sistem anomalilerin tespit
edilmesi amaciyla yapilacak olan goriintiileme calismalarina oncelik verilmesi
gerekir. Degisik serilere gore iirogenital anomali siklig1 %?28-89 arasinda
bildirilmistir (11, 12, 64, 66-68). Baska bir caligmada ise Cuschieri ve ark. (99)
irogenital sistem anomalilerinin goriilme siklhigint %26,2 olarak bildirmislerdir.

Metts ve ark. (100) bu oran1 %38,5-50 arasinda bulmustur. En sik goriilen ek
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anomali VUR ‘diir. Yeung ve arkadaglarinin 1991 yilinda yaptig1 bir ¢alismada algak
tip malformasyonlarda bile %59 oraninda oldugu gorilmiistir (71). Bizim
calismamizda ise 96 olgunun 18’sinde (%18.75) lirogenital sistem anomalisi tespit
edilmistir. Bizim ¢aligmamiz literatiir ile karsilastirildiginda iirogenital ek anomali
orani daha diisiik bulunmustur.

Genel itibariyle kardiyovaskiiler anomaliler anorektal malformasyonlu
hastalarda %12-22 oraninda goriilmektedir. Bazi serilerde bu oran %6-27 arasinda
rapor edilmistir (10, 80, 101-103). Stoll ve arkadaslar1 ise yapmis olduklari
calismada 174 hastanin 15’inde (%8,6) kardiyovaskiiler anomalilere rastlamislardir
(104). Mittal ve ark. (105) yapmis olduklar1 ¢alismada 17 hastada (%12,4)
kardiyovaskiiler sisteme ait anomali tespit etmislerdir. Greenwood ve ark. (70), 222
anorektal malformasyonlu hastanin 26’sinda (%11,7) kardiovaskiiler sistem ile 1ilgili
anomali bildirmislerdir. Bizim c¢alismada da hastalarin 15’inde (%]15,6)
kardiyovaskiiler sisteme ait anomali tespit edilmis olup bu sonug literatiir ile
paralellik gostermektedir. Bu sonuclar dikkate alindiginda anorektal malformasyonlu
hastalarda konjenital kalp hastaliginin arastirilmasi gerekliligi teyit edilmistir.

Yapilan caligmalarda anorektal malformasyonlu hastalarda gastrointestinal
sistem ile ilgili ek anomalilerden en sik goriilen OA’ dir (%10) (105). Bizim
calismamizda ise hastalarin 18’inde (%18,8) gastrointestinal sistem ile ilgili anomali
tespit edilmistir. Ve bu hastalar icinde OA oran1 %7.29° dur. Bunlar icinde 6
tanesinde OA+TOF, 1 taneside izole OA’ dir. Bizim ¢alismamizdaki oran literatiiriin
altindadir. Gastrointestinal sistemde goriilen ek anomali ile yasama orani arasinda
istatistiksel olarak anlamli sonu¢ bulunmustur (p<0.05). Bunun nedeninin eslik eden
anomalilerin siklig1 arttikca yasam oraninin azalmasi ile ilgili oldugu diisiiniilebilir.

Iskelet sistemine ait anomaliler ARM’ lu hastalarin  %12-44’{inde
goriilmektedir (66, 104, 105). Bizim ¢alismamizda ise hastalarin 12’sinde (%12,5)
iskelet sistemine ait anomaliler saptanmistir. Bu sonuglar ile daha once yapilan
calismalarla paralellik gostermektedir.

Anorektal malformasyonlu hastalarda Down sendromu goériilme orani yapilan
bir ¢alismada 9%0.36 ile %2.7 arasinda degismektedir (106). Bizim ¢alismamizda bu
oran %2’ dir ve literatiir ile paralellik gostermektedir. Kromozom anomalisi ile

yasam durumu arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu (p< 0.05).
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Yasayan 78 hastadan 2 tanesinde diger ek anomalilerden goriildii. Olen 18
hastadan 2 tanesinde diger ek anomalilerden goriildii. Yasayan 2 hastanin birinde
adenoid ve sinirda zekalilik mevcuttu, digerinde ise sag kulak kepgesi anormalligi
mevcuttu. Olen 2 hastadan birinde iris kolobomu, digerinde ise nistagmus mevcuttu.
Literatiirde bu ek anomaliler ile ilgili ¢aligmaya rastlanmadi. Bu ek anomaliler ile
yasam durumu arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu (p< 0.05).

Yiiksek ve intermediate tip hastalarda genel olarak cerrahi tedavinin ilk seansi
kolostomi agilmasidir. Transvers loop kolostomi definitif ameliyat sirasindada
distalde asag1 ¢cekmek i¢in yeterince barsak kalmasi nedeniyle tercih edildigini
bildiren c¢alismalar vardir (35, 90). Transvers loop kolostominin inen kolon
kolostomisine kiyasla ii¢ olumsuz yonii, prolapsus, hiperkloremik asidoz ve
distaldeki uzun segmentin temizlenmesinin giic olmasidir. Transvers loop
kolostomiye bagh bir baska sorun da distalde kalan uzun kolon par¢asinin zamanla
atrofiye olmas1 ve kolostomi kapatildiktan sonra diskinin uzun siire sulu kivamda
olmasidir (89). Buna karsilik inen kolonla sigmoid kolonun birlesim noktasindan
yapilan kolostomilerde, oOzellikle diverjan yapilmigsa prolapsus, distale diski
gecmesi, metabolik asidoz gibi komplikasyonlarla karsilasilma olasiligr minimaldir
(35). Pena, prolapsus digkinin distal segmente gecebilmesi nedeniyle iiriner
enfeksiyon ve genis rektoliretral fistiili olan bebeklerde hiperkloremik asidoz
gelismesi ve distalde uzun bir segment kaldigindan ameliyat sonrasi donemde
icindeki mekonyumun irrigasyonlatemizlenmesinin gii¢ olmasi, primer tamir dncesi
distal kolostogramin rahat ve kolay cekilmesi gibi ve yukarida belirtilen nedenlerden
dolayi, kolostomi olarak sigmoid kolostomiyi yiiksek ve u¢ diverjan olarak
acilmasii Onermekte bdylece bahsedilen dezavantajlarin bu teknik ile giderildigini
belirtmektedir (9). Kolostomi agilan 53 hastadan 39’ u yiiksek tipteydi, 8 tanesi
intermediate tipte, 5 taneside alcak tipte idi. Kolostomi agilan hastalardan 42 tanesi
sigmoid separe, 4 tanesi transvers loop, 2 tanesi hartman kolostomi, 3 tanesi
ileostomi, 1 taneside ileostomi-gastrostomi, 1 taneside gastrostomiydi. Gastrostomi
acilan hastanin fistiilii mevcuttu.

Bununla beraber definitif ameliyat1 kolostomisiz yapan cerrahlarin sayisida
giin gectikce artmaktadir (107-109). Tabii olarak {i¢ ameliyath siire¢ yerine anorektal

malformasyonun tek seansta ameliyat edilebiliyor olmasi daha cazip olmaktadir.
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Fakat koruyucu kolostomi yapilmadan pull-through yapilmasinin enfeksiyon riskini
artrracag1 ve infeksiyona bagli fibrozis nedeniyle ikinci ameliyatlarin basar1 sansini
azaltacagr da unutulmamalidir. Georgeson ve ark. (85) 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 yerlesimyeri saptanmakta ve bu bdlge hacg
seklinde insize edilmektedir. Ancak, rektum duvariylailiretranin birka¢ santimetre
birbirine yapisik oldugu iiretral fistiillerde ciddi bir laparoskopik diseksiyon
gerektirdigi ve yeterli deneyim kazanilana kadar intraoperatif komplikasyonlara agik
oldugunu, iiretral striktiir veya divertikiil gelisme potansiyelini gz ardi etmemek
gerekir (35).

Kolostomi agilan 6 hasta 6ldii. Kolostomi agilan 39 hastaya PSARP, 5
hastaya anoplasti, 3 hastaya kloaka onarimmi yapildi.

Genel olarak kural anorektal malformasyonlarin yiiksek tiplerinde Once
kolostomi ag¢ilmasidir. Ancak kolostominin yeri cerrahlara gore degisiklik
gostermektedir (112, 113). Pena inen kolondan, sigmoid separe kolostomi agilmasini
savunmustur (76, 91). Bazi cerrahlar ise, transvers kolostomiyi tercih etmislerdir
(112). Bizim g¢alismamizdaki 53 hastanin 42 tanesine sigmoid separe kolostomi
acilmasi pena’ nin serileriyle uyusmaktadir.

Calismamizdaki 96 hastadan 74 tanesinde fistiil vardi, 22 tanesinde fistiil
vardi. Algak tip goriilen 45 hastadan 32 tanesinde perineal, 3 tanesinde anovestibiiler
fistiil mevcuttu. 10 tanesinde ise fistiil yoktu. Intermediate tip goriilen 10 hastada 5
rektovestibiiler, 1 rektoiiretral, 1 rektovezikal fistiil mevcuttu, 3 hastada ise fistiil
yoktu. Yiiksek tip goriilen 41 hastanin 14’ {inde rektoiiretral, 9 unda rektovestibiiler,
5’ inde rektovezikal, 4 tanesinde rektovaginal fistiil mevcuttu. 9 hastada fistiil yoktu.

Pena Anorektal malformasyonlu hastalarda ameliyat sonuglarinin
degerlendirilmesinde genellikle ii¢ tip parametrenin degerlendirilmesini istemistir
(110). Bunlar iBH, KK ve kabizliktir. Bu kriterler yillar gegtikge kabul gdrmiis ve
2005 yilmin mayis ayinda Krickenbeck kriterleri olarak kabul edilmistir. IBH,
diskilama durumunun kisi tarafindan hissedilebilmesi ve durumun s6zel olarak ifade

edilebilmesidir. KK ise kilotun kirlenmesine neden olabilecek miktarda gaitanin
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kisinin isteginin disinda kagirilmasidir. Kabizlik ise gaitanin miidahale edilmeden
yapilamamasini tanimlamaktadir. Anorektal malformasyon nedeniyle ameliyat edilen
hastalar bu kriterlere gore degerlendirildiginde IBH, KK ve kabizlig1 olmayan
hastalarin tam kontinan olduklar1 kabul edilmektedir.

Bizim c¢aliymamizda yasayan 78 hastadan 58 tanesi tam kontinan olarak
degerlendirildi. Hastalarimizin yaglar1 3 yas ve iizeriydi. Calismamizdaki tam
kontinan oranm1 %74’ diir. Penanin sonuglarina gore tam kontinan oran1 %41’ dir (1).
Bu oran KK g6z ardi edildiginde %75 e kadar ¢ikabilmektedir. Ama bizim
calismamizda KK goz ardi edilmeden tam kontinan oran1 %74 ¢ikmistirki bu penanin
calismasina gore daha iyidir. Bunun nedenide ¢alismamizdaki al¢ak tip ARM tipinin
fazla olmasindan kaynaklanmaktadir.

Bizim ¢alismamizda 78 hastanin 58 (%74) tanesinde IBH vardi. Hastalarin
yas ortalamasi 89 aydi. Cavusoglu ve ark. (111) yaptig1 bir calismada yas ortalamasi
86 ay, IBH oran1 %89.5" dir. Calismamiz literatiir ile paralellik gostermektedir.
Calismamizda algak tipteki yasayan 42 hastanm 35” inde IBH mevcuttu, intermediate
tipteki yasayan 8 hastanin 5 inde IBH mevcuttu, yiiksek tipteki yasayan 28 hastanin
18’ inde IBH mevcuttu. Anal atrezi tipi ile IBH arasinda istatistiksel olarak anlamli
farklilik bulundu (p< 0.05).

Calismamizda 78 hastadan 55 (%70.5) tanesinde KK yoktu. Cavusoglu ve
arkadaslarinin yaptig1 bir calismada KK olmamasmin oram %26.3° tir (111).
Calismamiz literatiiriin tistiinde i1yi bir orandir. Bunun nedeni bizim ¢alismamizdaki
alcak tip oaranmin yiiksek olmasindan, literatiirdeki ¢alismalarda ise yiiksek tipin
oraninin fazlaolmasindan kaynaklanmaktadir. Calismamizda Anal atrezi tipi ile KK
arasinda istatistiksel olarak anlamli farklilik bulundu (p< 0.05).

Calismamizda yasayan 78 hastadan 37 hastada kabizlik mevcut. Bunun 20
tanesi yiiksek tipte, 4 tanesi intermediate tipte, 12 taneside alcak tipte idi.
Calismamizdaki kabizlik orami %47.4> diir. Cavusoglu ve ark. (111) yaptigt bir
calismada hastalarin hastalarin kabizlik orami %79 dur. Calismamizdaki oran
literatiirdeki oranlarin altindadir. Bunun nedeninin hastalarin postop siirecte 15
glinlik  aralarla  dilatasyon  programma  alimmalarindan  kaynaklandigini

disiinmekteyiz.
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Calismamizdaki kolostomi agilan 53 hastanin 7(%13.2) tanesinde dermatit,
3(%35.6) tanesinde kolostomi prolapsusu goriilmiistiir. Kolostomi agilan hastalardaki
prolapsusun 2 tanesi tranvers loop, 1 taneside sigmoid separe kolostomide
goriilmiistiir. Yapilan bir ¢alismada kolostomi agilan hastalarda dermatit en sik
komplikasyon olarak gosterilmistir (114). Bizim c¢alismamizdada en sik goriilen
komplikasyon dermatittir. Degisik serilere gére kolostomi agilan hastalarda dermatit
goriilme oran1 %2.7 ile %42 arasinda degismektedir. Bizim ¢alismamizdaki dermatit
goriilme oran1 %13.2’ dir ve literatiir ile paralellik gostermektedir.

Kolostomi agilan 3(%3.4) hastada kolostomi prolapsusu goriildii. Bunlardan
iki tanesi transver loop kolostomiydi. Yapilan c¢aligsmalar tranvers loop
kolostomilerde prolapsusun daha fazla oldugunu gdstermektedir (90, 115). Yine
yapilan bir ¢alismada kolostomi prolapsusu oran1 %16.3 tiir (113). Bunun sebebi
transvers kolonun daha mobil olmasindan kaynaklandigi belirtilmektedir. Bizim
calismamizdada prolapsus tansvers loop kolostomili hastalarda gelismisti. Prolapsus
goriilme orant acisindan literatliriin altinda bir orana sahipti. Bunun nedenide
klinigimizde sigmoid separe kolostomi daha fazla tercih ediliyor olmasiydu.

Definitif ameliyat yapilan 88 hastanin 3(%3.4)’linde rektal mukoza
prolapsusu, 3(%?3.4) tanesinde ise anal stenoz goriilmiistiir. Ge¢ donemde karsilasilan
komplikasyonlardan biride rektal mukoza prolapsusudur. PSARP ameliyatinda
rektum kas kompleksine tesbitlendiginden dolayr rektal prolapsus daha az
goriilmektedir (83). Yapilan 833 hastanin oldugu bir ¢alismada rektal mukoza
prolapsusu 9%3.8 oraninda goriilmiistiir (56). Bizim calismamizda literatiir ile
paralellik gostermektedir.

Anal stenoz da anorektal malformasyonlarda definitif ameliyatlar sonrasi sik
goriilen bir komplikasyondur. Uzun donemlerde izlenen hastalarda anal stenoz
oranlar1 %30’ lara kadar ¢ikmaktadir (116). Bizim ¢alismamizda anal stenoz orani
%3.4’ diir. Literatiiriin ¢ok altinda bir rakamdir. Definitif ameliyat yapilan hastalarda
anal stenozun c¢alismamizda oranin diisiik olmasinin nedeni hastalarin diizenli anal
dilatasyon programma alinmasi oldugunu diisiinliyoruz. Definitif ameliyat sonrasi
dilatasyon programini uygulamak sosyal olarak zorluklar1 olan bir siirectir. Aile
uyumu ve ekip-ebeveyn iliskisi onemli olmaktadir. Diizenli dilatasyonlar ileri donem

anal stenoz gelismemesi i¢in dnemlidir.
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Klinigimizce ARM nedeniyle ameliyat edilen 96 hastadan 18’1 (%18.75)
hasta kaybedildi. Bunlarmn 3’1 solunum yetmezligi, 7’ si kalp yetmezligi, 2’ si sepsis,
6’ s1 lUriner sisteme bagli nedenlerden dolay1 kaybedildi. Eksitus olan hastalarin
hicbirinde primer neden kolostomi agilmasi degildi. Hastalarin yasam orani 18/96
(%81.25) idi. Bizim calismamizdaki eksitus olan 18 hastanin 12 sinde VACTERL
asosiyasyonu mevcuttu. Yani Olen hastalarda VACTERL asosiyasyonu goriilme
oran1 %66,6 idi. Mortalite oran1 ¢ok gelismis iilkelerde %5'lere diisebilirken, geri
kalmis ve gelismekte olan {ilkelerde bu oran %35'lere kadar c¢ikabilmektedir
(75,117). Calismamizdaki oran literatiir ile paralellik gostermektedir. Yillar gegtikge
tip gelistiktikce bu 6liim oranlarinin daha da diisecegine inanmaktayiz.

Elde edilen sonuclar dikkate alindiginda anorektal malformasyonlu hastalarin
ilk basvuru ve sonraki takibinde sistem anomalisi acisindan detayl tetkik edilmesi
son derece onemli olup bu hastalarin ekokardiyografi, ultrasonografi, kolostogram,
tim viicut grafisi gibi tetkikler ile degerlendirilerek takip edilmesi onemli bir
husustur.

Sonug olarak;

- ARM’ 1i hastalar ¢ocuk cerrahisi klinikleri agisindan ge¢ donem problemleri
yeterince ¢oziime ulastirilamamis konjenital hastalik grubudur.

- ARM’ 1i hastalarda tiim ek anomaliler dikkatlice irdelenmeli, tedavi ve
takiplerinde bu ek anomaliler g6z 6niinde bulundurulmalidir.

- Uzun donem takip bu hastalar i¢in dnemlidir.

- Anal dilatasyon programi uzun dénemde anal stenoz gelisme riskini
azaltmaktadir.

- Medikal ve cerrahi ilerlemelere ragmen gaita inkontinansi bu hastalarda en

onemli morbidite problemi olarak devam etmektedir.
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6. EKLER

BILGILENDIRILMIiS GONULLU ONAM FORMU

Calismamizin amacit Anorektal Malformasyon nedeniyle klinigimizce
ameliyat edilen hastalarin siniflandirilmasi varsa ek anomalilerin tanimlanmasi, tani
ve tedavilerinin nasil yapildigi, erken ve ge¢ komplikasyonlarmin neler oldugunun
belirlenmesidir. Calismada g¢ocugunuza herhangi bir miidahale (Invaziv islem)
yapilmayacaktir. Calismamizda sizin yada ¢ocugunuzun ismi, soyadi
belirtilmeyecektir. Calismamizdaki tiim bilgiler gizli tutulacaktir. Bu nedenle bu
calismaya katilmayr kabul ediyorsaniz onam formunu imzalayip, ekteki anket
formunu doldurmaniz gerekmektedir.

Calismaya katildiginiz i¢in ¢ok tesekkiir eder, saygilarimizi sunariz.

Dr. M. Tamer GURBAZ
Firat Universitesi
Cocuk Cerrahisi Ana Bilim Dal1
Hastanin Velisi:
Adi1 Soyadr:
Imza:

Tarih:
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ANOREKTAL MALFORMASYONLU HASTALARDA (1996-2011) 15
o _ . YILLIK
KLINIK DENEYIMIMIZ CALISMASI ANKET FORMU

NOT: Bu anketteki tiim bilgiler tamamen gizli tutulacaktwr. Hastayr yada sizleri
tanimlayacak hi¢bir bilgi ¢alisma metninde yer almayacaktir. Samimi ve diiriist
cevaplar vereceginizi umuyor tesekkiirlerimizi sunuyoruz.
1-Cocugunuzun yast:
2-Cocugunuzun cinsiyeti: () Erkek () Kiz
3-Cocugunuz okula gidiyor mu?

Gidiyorsa okuldaki basar1 durumu ( ) Cokiyi ( )Iyi ( )Orta ( )Kéti
4-Annenin egitim durumu: ( ) Okuryazar degil ( )Okuryazar ( )Ilkokul ( ) Lise
( )Ytksekokul
5-Babanin egitim durumu: ( )Okuryazar degil ( )Okuryazar ()ilkokul ( ) Lise
( )Yiksekokul
6- Annenin isi nedir?

7- Babanm is1 nedir?

8- Ailenin ortalama aylik geliri ne kadardr? () 500 L’dan az () 500-1000 L
arast () 1000-2000 L aras1 ( ) 2000 L’dan fazla

9-Anne baba arasinda akrabalik var m1 ?

Varsa () Amca cocuklar1 () Teyze cocuklar1 ( ) Hala day1 ¢ocuklari
() Uzak akraba

10-Cocugunuza tuvalet egitimi verdiniz mi?

11-Eger verdiyseniz tuvalet egitimine baslama yas1 nedir?

12-Cocugunuza tuvalet egitimi verirken hangi yontemi yada yontemleri kullandiniz?

( ) Oturtma ( ) Tutma ( ) Belli saatlerde tuvalete gétiirme () Hepsi
13- Cocugunuz tuvalete gidecegini genel olarak sdyliiyor mu?
14-Cocugunuz kakasini istemsiz olarak (Haberi olmadan) altina m1 yapiyor?
15-Cocugunuzun kiilotu kirleniyor mu? ( ) Evet ( )Hayir
16-Eger evetse ne siklikla kirleniyor? ( ) Haftada 1 kez ( ) Her giin ( ) Stirekli
17- Siirekli alt bezi kullaniyor mu?

18- Eger cevabiniz siirekli ise bu sizde ve ¢ocugunuzda ¢ocugunuzda ciddi bir sosyal

problem olusturuyor mu?
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a)Sizde:

b)Cocugunuzda:

19- Cocugunuzun kabizlig1 oluyor mu? ( ) Evet ( ) Hayir

20-Eger cevabiniz evetse bu soruna diyetle ¢oziim bulabiliyor musunuz?
21-Cocugunuz laksatiflere (Kabizlik ilaglar1) ihtiyag duyuyor mu?

22- Kulland1gmiz baska bir ila¢ yada bitkisel bir karigim var mi1? Varsa nelerdir?

23- Hem diyet yaptirip hem de laksatif (Kabizlik ilaci) ilag kullaniminiza ragmen

kabizlig1 gegmiyor mu?

71



7. OZGECMIS

15.09.1968 tarihinde Adana’ nin Ceyhan ilgesinde dogdum. ilkokul, ortaokul ve
lise egitimimi Ceyhan’da tamamladiktan sonra 1986 yilinda Yildiz Teknik
Universitesi Elektrik Miihendisligi boliimiinii kazandim. 2 yil burada &grenim
gordiikten sonra 1988 yilinda Istanbul Universitesi Cerrahpasa Tip Fakiiltesinde tip
egitimime basladim. 1995 yilinda tip fakiiltesinden mezun oldum. Adana’nin Ceyhan
ilcesinde 3 yil, Mus’ un Malazgirt ilcesinde 3 yil bashekimlik ve saglik grup
baskanlig1 gorevlerinde bulundum. Daha sonra Mus’un Bulanik ilgesinde 5 yil
bashekimlik ve saglik grup baskanligi gorevlerinde bulundum. 2009 yili temmuz
aymda Firat Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dalinda uzmanlk

egitimime bagladim. Evli ve 2 ¢ocuk babasiyim. Fransizca bilmekteyim.

72



