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OZET

Anorektal malformasyonlar ilk ¢aglardan itibaren bilinen ve gocuk cerrahlari igin
onemini higbir zaman vyitirmeyen, genis spektruma sahip bir anomali grubudur.
Spektrumun bir ucunda minimal cerrahi gerektiren hafif anomaliler, diger ucunda ise ciddi
cerrahi gerektiren ¢cok agir ve karmasik anomaliler bulunmakta olup en sik gdrilen
dogumsal anomalilerin %25 ‘ni olusturmaktadir. Hafif anomaliler kolayca tedavi edilebilir
ve yasamlarinin sonuna kadar herhangi bir sorunla kargilasmazlar. Agir anomaliler ise
karmasiktir, tedavileri daha zordur ve fonksiyonel sonuglari da pek ylzguldiricu
olmayabilir. Karmasik anomalilere eslik eden ek anomali orani da siktir ve hastalari 6mur
boyu sikintilarla micadele etmek zorunda birakabilirler.

Definitif operasyonu tamamlanmis anorektal malformasyonlu hastalari bekleyen en
onemli problem gaita kontinansinin saglanamamasidir. Sikayetlerin basinda ise kabizlik
veya gaita kacirma gelmektedir. Bu sikayetler, daha hafif olan ve basit cerrahi ile diizelen
anomalilerde daha az, agir anomalili ve daha buylk cerrahi gerektirenlerde ise sikga
kendini gostermektedir. Ailelere, ¢ocuklarinin ilerde digki kontroli saglama olasiligini,
hayal kirikligi olusturmadan gercekgi bir dille anlatmak gerekmektedir. Ayni sekilde
ailelerin de ilerde cocuklarinin yanlis beklentilere kapiilmamasi igin diski kontrold ile ilgili
bilgileri aktarmasi gerekmektedir.

Cagimizda her alanda oldugu gibi tipta da katedilen gelismeler 1131 altinda definitif
ameliyat sonrasi gorulen sikayetlerin hekim, aile ve hasta isbirligi ile hastanin sosyal

yasama adaptasyonu dine gore ¢ok daha basarili ve kolay olmaktadir.

Anahtar Kelimeler: Anorektal Malformasyon, Anal Atrezi, Konstipasyon



ABSTRACT

Anorectal malformation, known since ancient times, is one of the oldest diseases.
Anorectal malformations maintaining without losing its importance for children surgeons
any time, is an anomaly group which has a wide spectrum. On the one end of spectrum,
there are light anomalies that require a minimal surgery; on the other end, there are very
severe and complex defects that require serious surgery. They constitute 1/4 (one fourth)
of the most common congenital anomalies. The light anomalies can be treated easily,
and their functional results are more hopeful. The severe anomalies are complex, their
treatments are more difficult and their functional results are worse. Anomaly rate
accompanying cases with complicated defect is also more common and they make
patients struggle with these problems lifetime.

The most important problem and complaint waiting the patients with anorectal
malformation whose operation have been completed is constipation and fecal
incontinence. Existing complaints are lesser in lighter case and in those who have been
healed through simple surgery, but they are frequently seen in the defects requiring
severe anomaly and more complicated surgery. It is essential to inform families about the
possibilities that their children may in the future have fecal control an about their
expectations in a realistic way without causing disappointment. Families also should give
their children information about fecal control before they create wrong expectations. It
should be kept in mind that constipation and the problem of fecal incontinence which may
occur in patients can be defeated through the cooperation of the Doctor, family and

patients.

Key Words: Anorectal Malformation, Anal Atresia, Constipation, fecal incontinence
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GIRIS ve AMAG

Anorektal malformasyon(ARM) ilk insandan beri bilinen bir anomalidir. Anorektal
malformasyonlarin tedavisinde son asra kadar pek basari saglanamamisken ginimizde bu
hastalik icin normal veya normale yakin bir hayat saglayabilecek dizeyde basarili ameliyat
teknikleri gelistirilmistir. Gegmisten glinimiize kadar bu hastalijin tedavisinde birgok girisim
ve tedavi gelistiriimistir. ilk uygulamalar kapali olan aniisiin acilmasina yénelik olmustur.
Tibbin ilerledigi ve pek cok hastalia care buldugu gunimizde ARM’lu hastalar da bu
gelismelerden payini almistir. Sonug¢ olarak asirlar boyu mutlak 6limle sonuglanan bu
hastalik kolostominin uygulanmaya baslamasindan sonra &limcul olmaktan ¢ikmis ve
tedavide ulasilan son gelismeler ile normale yakin hayat standartlarina kavusmuslardir. Anal
atrezi’nin ne sekilde genetik gecis gosterdigi, tek veya ¢ok gen gecisli olup olmadigi tam
olarak ortaya konulamamis olmakla beraber, anal atreziyi de bir bileseni olarak iceren ¢ok
sayldaki sendromun olmasi ve ayni ailede diger ¢ocuklarda gérilme ihtimalinin daha fazla
oldugunun bilinmesi bu hastaligin genetik aktarimi hakkinda bize kuvvetli Dbilgiler
vermektedir. Anorektal malformasyonlar ile ilgili ilk gelismeler 1950’li yillarda baglamaktadir.
Bu yillarda anorektal bdélge anatomisinin tanimlanmaya baglanmasindan sonra tedavi
tekniklerinde blyik asamalar kaydedilmistir.

Tedavisi mimkin olan bu anomalili hastalari yasamlarinin sonraki déneminde birgok
problemler beklemektedir. Tedavilerini saglayip yasam sansi verilen bu hastalarin
karsilasacagi problemler ile miicadele etmek de en az tedavi kadar 6neme sahiptir.

Definitif operasyonu tamamlanmis anal atrezili hastalari bekleyen en énemli sorun ve
sikayetlerin basinda kabizlik ve/veya gaita kagirma gelmektedir. Ailelere, ¢cocuklarinin ilerde
diski kontroli sadlamama olasiligini, onlara hayal kirikligina ugratmadan gergekgi bir dille
anlatmak gerekmektedir. Ailelerin de ayni sekilde, ilerde gocuklarinin yanhis beklentilere
kapilmasina sebep vermeden digki kontroli ile ilgili bilgileri g¢ocuklarina vermesi

gerekmektedir™-



2.GENEL BILGILER

ARM insidansinin Ulkelere gore farkliigi litaratirde belirtilse de, genelde 1500-5000
canli dogumda 1 oranindadir® Gériilme sikligi erkeklerde daha fazla olup, erkek/kiz orani
1,4-1.6.1 olarak bilinmektedir® Annenin yasi, dogum sayisi, irk ve genetik orjinden
siiphelenilmekle birlikde, bu tam olarak ortaya konulamamistir®® Ancak, ayni ailede Uc
jenerasyon da ARM goérulebildigi ve ilk cocukta ARM bulunmasi, sonraki ¢ocuklarda ARM
olusma sansini 6nemli oranda artirmaktadir ve bu oran yaklasik %1’dir.

Anorektal malformasyonlar, anlsin veya rektal kanalin olup olmamasi veya anal
kanal varsa anal kanalin muscle complex icinden gecip ge¢meme durumuna goére
degerlendiriimektedir. Anal kanalin mevcut oldugu ve muscle comlex igerisinden gectigi
ancak anocuten6z anastomozun tamamlanamadi§i malformasyonlar algak tip olarak
adlandinimistir. Bu malformasyonlarda rektum ile Grogenital kanal arasinda fistil bulunmaz
ve tanisi fizik muayene ile rahat konulabilir. Bunlarin tedavileri daha iyi sonug verir ve ilave
organ anomalisi goérilme orani daha dusuktir. Bir diger anomali tipinde ise anal kanal
olusmamis olup rektum muscle comlex’in Uzerinde sonlanmigtir. Rektum ile Urogenital
organlar arasinda fistll6z baglantilar olup bunlar yiksek tip malformasyonlardir. Bu
malformasyonlarin tanisinda fizik muayene kadar ilave tetkiklerin yapilmasina da ihtiyac
duyulur. Bu tip anorektal malformasyonlara birgok ilave organ anomalisi eglik edebilir.
Tedavileri daha gugctir ve ileride birgok problemle karsilasabilirler. Bir diger malformasyon da
ise anal kanal kismen mevcut olup kismen atreziktir. Mevcut anal kanal ile Grogenital
organlar arasinda daha asagi seviyede fistil vardir ve bu tip malformasyonlara ise
intermediate tip malformasyonlar denilmektedir.

Tani da seviyenin tespiti icin ilk teknik invertogram olmustur. invertogram teknigi ilk
olarak 1930 yilinda Wangensteen ve Rice tarafindan bildiriimis olup, teknigin anlamh
olabilmesi icin ¢ocugun hava yutmasi ve Uzerinden en az 6-8 saatlik sire gegmesi
gerekmektedir. Bu sebeple dogumdan sonra en erken 12 saat gegtikten sonra yapilmalidir.
GlnlUmuzde invertograma alternatif olarak “Prone cross-table lateral view” teknigi
kullaniimaktadir. Bunlara ilaveten bilgisayarli tomografi, manyetik rezonans goérintileme
tekni@i ve fistllografi de tani ve tipleme amaci ile kullanilabilir. Prenatal tani igin 6zellikle 25.
gestasyonal haftadan sonra yapilan rutin ultasonografik gebe kontrolleri esnasinda, dilate

kolon ve/veya intraluminal kalsifikasyonlar gériilmesi ile ARM’dan siiphelenilebilinir.®”



2.1.Anorektal Malformasyonlara Tarihsel Bakis

Hipokrat, anorektal bélge cerrahisinden ilk séz eden kisidir® Aristo ise ilk kez kolon
kelimesini kullanmis ve konjenital malformasyonlarin erkeklerde kizlardan daha fazla
goruldugune dikkat cekmistir. Anal atreziyle ilgili ilk kayit Ege Bdlgesinde yasayan Paul
Aegina (M.S. 625-690) tarafindan, anal atrezili bir olguda bistliri ile anlisin agiimasi ve
kdrlemesine dilatasyonla ilgilidir. ® John Arderne’in(1367) anorektal bdlgenin cerrahi
tedavisi ile ilgili yazilari mevcuttur. Antsi kapali ¢ocuklarda, ucu sivri ve kizdirilmis demir
cubukla perineyi daglayan Amasya’lh Serafeddin Sabuncuoglu (1465), bu sekilde anUsi
acmis ve durumu Cerrahiye-i ilhaniye adl atlasinda sematize etmistir. 1660 yilinda Scultet,
anal stenozlu bir infanta dilatasyon ile basaril bir sekilde midahale etmis ve bundan kisa bir
stre sonra 1676 yilinda Cooke bir infanti insizyon ve dilatasyon ile tedavi etmis ve ayni
zamanda sfinkter kaslarinin korunmasi gerektigini de ilk olarak vurgulamistir® Saviard
(1702), anlsu kapali olan bir cocukta bistliri ucunu ilerleterek kor rektal posa girmis,
mekonyumu bosaltmis ve cocuk yasamistir. ® Litre (1710), kolonu karin sol alt kadranina
agizlastirarak ilk kolostomiyi gerceklestirmistir. Heister (1718), rektumu sakrumun Ust
hizasinda sonlanan iki gocukta trokar kullanarak perineden rektuma ulasmis ancak ¢ocuklar
O6lmustdr. Daha sonralari, anal atrezilerde trokar veya bistiru ile kérlemesine delerek pasaiji
saglama ydnteminden uzaklasilmis ve orta hat perineal insizyon yapilarak rektumun ucu
gorulmeye calisiimigtir.  Benjamin Bell (1787), ilk perineal diseksiyonu yapmistir.
Callisen(1798), anal atrezi icin lumbal bdlgede ekstraperitoneal kolostomi yapilmasini
énermistir®*’% Roux (1798), tanimladi§ perineal orta hat insizyonu ile anal sfinkterin eliptik
kaslarini ve levator kasini gegip, kolonun distal ucunu palpe ederek kestigini, agikligin
kapanmasini 6nlemek icin agiklik icine keten tiftigi parcasi koydugunu ve iki hafta dilatasyon
gerektigini bildirmistir®* Amussat (1835), perineal insizyonla barsak kdr ucunu mobilize edip,
rektum duvarini anal bdlge cilt kenarina dikerek gercek anlamdaki ilk anorektoplastiyi
uygulamis ve pasajin korunabilmesi icin acikligin mukoza ile ddseli olmasi gerektigini
vurgulamistir. ®  Miller (1857), mesane fistiilli anal atrezili bir hastay! basariyla ameliyat
etmistir. John Cooper Forster 1860 yilinda anal malformasyonlarda perineal yolla barsagin
son kismini bulup, anorektoplasti yapilabilecegini ancak yuksek tipte anomalilerde ve idrar
yolu ile fistlli olan cocuklarda Littre’nin 6nerisine uyarak kolostomi yapilmasi gerektigini
belirtmistir. Stromeyer, eder perineal yaklasimda barsakla karsilasilamaz ise peritonun
acllmasi gerektigini sdylemis fakat bunu denememistir. Bu islemi 1872 yilinda Listerian
basari ile uygulamigtir®

Mc Cormac (1886), dnce elektif kolostomi, daha sonra anorektoplasti yapiimasini

Onermigtir. Mc Leord (1880), perinede barsagin bulunamamasi durumunda laparotomi



yapilmasi gerektigini belirtmis ve bu yéntem ilk defa Hadra (1884) tarafindan uygulanmistir.
ARM’nin taninabilmesi ve tipinin belirlenebilmesi amaciyla invertogram olarak bilinen
radyolojik inceleme ilk kez Wangesteen ve Rice isimli iki arastirici tarafindan 1930 yilinda
gelistirilmis olup halen uygulanmaktadir " 72 ¥

Stephens (1953), puborektal kasin mutlaka korunmasini savunmustur. 1980’li yillara
kadar, Swenson ve Donnellan abdominoperineal anorektoplasti, Kiesewetter ve Rehbein
sakroabdominoperineal anorektoplasti ve submukozal rezeksiyon, Mollard ise anterior
perineal anorektoplasti yontemlerini savunmuslar ve uygulamislardir?® Pena ve de-Vires
tarafindan 1982 yilinda gelistirilen posterior sagittal anorektoplasti teknigi (PSARP), ARM’'ye
yaklasim ve cerrahi tedavide bir cigir agmistir. Georgeson’® tarafindan yakin zamanda
uygulamaya sokulan laparoskopi yardimli anorektoplasti teknigi ise en son yenilik olup,
sonuglari tartisiimaya devam edilmektedir.

Zengin bir cesitlilige sahip anorektal malformasyonlarin ilk siniflandiriimasi 1953
yilinda Gross tarafindan ARM'In Uriner sistem ile olan iligkilerine goére yapilmistir. 1970
yiinda uluslararasi katihm ile Melborn, Avusturalya’da yapilan toplantida ortak bir
klasifikasyon icin ilk c¢alisma bagslatimistir. 1984 yilinda Stephens ve Smith tarafindan
yapilan siniflandirma anatomik esasa dayanmakta olup en kolay ve anlasilir siniflandirma
olarak yakin zamana kadar kullaniimigtir. Bu siniflandirma “Wingspread siniflandirmasi”
olarak da bilinir. Daha sonra Mayis 2005'de Krickenbeck de dunya genelinde anorektal
malformasyonlarin tedavisine yon verecek olan Alberto Pena’nin da katildii konferansda
yeni bir siniflandirma ve anorektal malformasyonlu hastalarin takiplerinde uygulanacak
kriterler kabul edilmistir. Bu siniflandirmada anorektal malformasyonlarin algak, intermediate
ve yuksek diye siniflandirmaktansa, kiz ve erkekdeki anomalilerin dogrudan ismiyle

aniimasinin daha kullanigh olacagi énerilmistir.
2.2.Pelvis Anatomisi

Pelvis kemik, kas ve ligamentlerden olusan bir yapidir. Arka duvar sakrum tarafindan
olusturulur. Sakrum alt tarafta coccyx ile Ust tarafta L5 vertebra ile komsuluk halindedir. Sag
ve sol tarafinda ise pelvik kemik (os coxae) bulunur ve birlikte sacro-iliak eklemi olustururlar.
Lig. Sacrospinousum ve Lig. Sacrotuberousum iki énemli ligament olup pelvisi olusturan
kemikleri bir arada tutarak pelvisin G¢ boyutlu seklini almasini saglarlar. Pelvis iki bolime
ayrilir. BlyUk pelvis olarak adlandirilan st kisim abdominal boslugun bir pargasi kabul edilir
ve yalanci pelvis olarak da adlandinlir. Kigik pelvis olarak bilinen gergek pelvis ise
gastrointestinal sistem, Uriner sistem ve reproduktif sistem elemanlarinin bulundugu yerdir.
Yalanci pelvisin bitip gercek pelvisin basladigi dizlem pelvik girim “pelvik inlet” olarak kabul



edilir. Gergcek pelvik bogluk altta pelvik ¢ikim “pelvik outlet” olarak adlandirilan cikis
noktasinda sonlanir (Sekil 1).

Pelvisin tabanini désemekte olan pelvik diyafram, 6nde pubis’e, arkada coccyx’e,
yanlarda pelvik kemiklerin orta noktasina yapismistir. Pelvik diyaframin ortasinda istemli
kasilan ve ¢izgili kaslardan olusan defekasyondan sorumlu kas yapisi bulunup, asagi dogru
huni benzeri bir gériiniim olusturarak uzanir ve anokutandz bileskede cilt altinda sonlanir. Bu
kas yapilarinin igcinde anal kanal yer alir.

Koronal plan

Anterior superior
iliak ¢ikinti

Sakrospinoz
ligament

Sakretuberoz
ligament

~Pelvik girim

Pubik tuberkdl

Simfizis pubis

Sekil 1. Pelvis Gorinimi™®™

Anal kanal

Pelvik diyafragmanin altinda, gergek pelvis igcinde bulunur. Rektumun son kisminda
dentate line’in lzerindeki anorectal ringden baslayip anokuten6z bileskede sonlanir (Sekil 2).
Anal kanalin iyi anlasilabilmesi i¢in, anatomik ve cerrahi olmak utzere iki kisimda incelenmesi
gerekir. Cerrahi anal kanal, anokutendz bilegskeden 2-3cm proksimaldeki veya linea
dentate’dan 1-1.5cm proksimalindeki anorektal ring’den baslar. Anatomik anal kanal ise

anokutendz bileskenin 1-1.5cm proksimaldeki dentate line seviyesinden baslar. (Sekil 2).
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Sekil 2. Anal kanal anatomisi

Rektumu ddseyen kubik epitel anal kanalin proksimalinde sonlanir. Anal kanal
proksimalde, aralarinda goblet hicrelerini de iceren silendirik epitelle, anal kriptalarin 1cm
kadar Uzerinden itibaren ¢ok katli silendirik epitelle, anal kriptalarin hemen altinda da ¢ok
kath yassi epitelle doéselidir. Anal kanalin Ust pargasinda mukoza 6-9 vertikal kivrim yapar ve
bu kivrimlara morgagni plikalari (columnae anales) denilir. Columnae anales’in alt uglarini
yarim ay seklinde valvulae anales denilen mukoza kivrimlari birlegtirir ve her kivrimin Ust
tarafinda sinus anales adi verilen ki¢uk ¢cikmazlar vardir. (Sekil.4)

Valvulae anales boyunca bulunan gizgiye Dentate linea denilir ve IAS’nin orta
hizasindadir. Anal kanalin valvulae analis’in altinda kalan 1,5cm uzunluktaki kismi,
transizyonel bdlge veya pecten canalis olarak bilinir ve bu gecis bolgesinde ter bezleri yoktur.
Transizyonel bdlge asagida “Hilton Cizgisi” “’de denilen ve makroskopik olarak zor segilen
dalgal bir ¢izgi ile son bulur. Dentate line’nin altinda anal kanalin son 0,8 cm’lik boélimu, ter
ve yag bezleri bulunan deri ile 6rtalidir. Sinlds analis bélgesinde musin salgilayan bezler,
submukoza icinde yukarlya ve asagiya dogru uzanir ve anal kanal mukozasinda cryptae
anales adi verilen kiguk cukurlara acilir. Bu bdlgede cerrahi islem igin en dnemli isaret
noktasi skuamdz ve transizyonel epitel arasinda yer alan dentate line’dir. Dentate line’da

epitelin yapisi ¢ok kath silendirik epitelden ¢ok katli yassi epitele donusir (endoderm



ekdoderm bileskesi) ve epitel icinde yer alan reseptérler sayesinde kati ve sulu diski ile gaz
ayrimi yapilabilmektedir.
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Pelvik taban, M. pubococygealis, M. ileococygei ve m.puborectalis kaslarindan
olusan M. levator ani kas grubu tarafindan olusturulur.® M. levator ani kas grubunun bir
elemani olan M. Puborectalis, rektumun arkasindan dolanarak onu askiya alir. iginden
rektumun gectigi halka seklinde bir yapi olusturan puborektal kas, anatomik olarak EAS ile
iliskilidir ve kontinansi saglamada en énemli kas yapisi olarak kabul edilir.?”.Levator kas
grubu ile M.puborectalis arasinda, rektumun longitudinal kas tabakasinin devami olan
konjuan longitudinal kaslar bulunur. Asagiya dogru ilerledikce bazi ug lifleri eksternal anal
sfinkteri (EAS) caprazlayarak perianal ciltle yapismalar gerceklestirirler ki bu kas da m.
korrugator kutis ani olarak isimlendirilir®>’® Eksternal ve internal anal sifinkterler ayri olarak
tanimlansalar da birbirleriyle iligkili ve uyumlu hareket ederler. Anlsl tam sarmamasina
ragmen M. puborectalis, iclincli bir sfinkter kasi olarak kabul edilir.?4?°

M. levator ani kasi ortasindaki yariktan rektum, dnde serbest kenarinlarin arasindan
ise Urogenital kanal gegcmektedir.

Rektum diz kaslarinin asagdi dogru uzanip kalinlasan sirkiler ve longitudinal lifleri,
dentate line’in 8-12 mm distalinde kalin olarak palpe edilebilen bir hat ile sonlanarak IAS'yi
olusturur.” IAS otonom innervasyona sahip olup diiz kaslar gibi sirekli maksimum
kontraksiyon durumundadir ve istemsiz gaz gaita ¢ikisini dnlemek igin bir bariyerdir.
Eksternal sfinkter subkutan6z, superfisial ve derin olmak Gzere U¢ ayri sfinkter gurubunun
birlesimidir. Eksternal sifinkteri olusturan kas lifleri orta hatta gdre parasagital planda
seyrederek antsin 6éninde ve arkasinda tam orta hatta birbirleri ile bulusurlar. Subkutanéz
seyirli lifler parasagital lifler olarak da adlandirilir. Derin liflerin bir kismini puborektalis
kasinin eksternal sfinktere uzanan lifleri olusturur. (Sekil 3).

M. iliococcygeus, M. iskiococcygeus, M. pubococcygeus, M. puborectalis, eksternal
ve internal sfinkter kaslari, anistin énlinde ve arkasinda birlesen parasagital kas lifleri ile
birlikte “muscle complex”i olusturur.® Normalde huni bigiminde olan ve rektumun
cevresinden perine cildine dogru uzanan bu istemli kas yapilari defekasyon kontrolinden
sorumludur. M. levator ani’den ¢ikan kas lifleri rektuma parelel olarak uzanarak, parasagital
liflerle dik olarak karsilasir.

EAS uyku esnasinda bile tonik durumda kasilidir.?”Elektrostimdiilator ile uyarildiginda
M. Puborectalis rektumu 6ne dogru, muscle complex’in vertikal liflerinin kasiimasi anusu
yukari dogru ¢gekerken, eksternal anal sfinkterin paramedian seyirli kas liflerinin kasilmasi ile
de aniis kapanir.®

istirahat halinde anal tonusun %50-85’inden IAS, %20-30'dan EAS, %15’den ise anal
yastikgiklarin  genislemesi  sorumludur.®?"%2)Sempatik uyarilar sfinkteri kasarken,

parasempatik uyarilar gevsetir®®
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Sekil 4. Anal Kanal"®

Perineal gévde

Embriyolojik hayattaki Grorektal septumun en u¢ noktasi “Perineal body” olarak bilinir.
Perineal body, pelvik taban ve perine kaslar i¢in saglam bir destek noktasidir. Perineal
membranin posterior kesiminde ve orta hatta bulunur. Arka tarafina, levator ani kasi yapisir.
Ayrica derin transverse perineal kas, superfisiyal transverse perineal kas, bulbospongioz kas
ve kadinlarda Ureterovaginalis sifinkter kaslarinin tumi perineal gbvdeye yapisir.
Epizyotominin orta hatta degil de posterolateral planda yapiimasindaki temel amag, pek ¢ok

kas grubuna bir destek noktasi olarak gérev yapan perineal gévdenin korunmasidir (Sekil 5).

Perineal membran ve derin perineal pos

Perineal membran 6n tarafindan pubik arkusa yapisik tg¢gen sekilinde ve arka kenari
serbest durumda bulunan ince bir fasya tabakasidir. Horizantal planda yerlesmistir. Levator
ani kasinin 6n kismini alttan destekler. Perineal mebranda da levator ani kollari arasindaki
acikhigin iz disiminde, 6n tarafta Uretra icin, hemen arkasinda vajenin gececegi iki adet

aclklik derin perineal pos bulunur.



Perineal Govde

Sekil 5. Pelvik Diyafram/’”
2.3.Anorektal Bolge Anatomisi

Gastrointestinal sistem (GIS) iginde sigmoid kolondan aniise kadar 12-15 cm’lik
barsak kismina rektum denilir. Rektum, pelvis tabanindan gecerek asagi ve arkaya 90
derecelik keskin bir aciyla anal kanala dogru uzanir. Anorektal bilegke koksiks ucunun
asagisinda ve 1-2 cm 6nunde yer alir. Rektumun Ust 2/3 kismi peritonla kapli, alt 1/3 kismi
ise peritonsuzdur. Periton, erkeklerde rektumdan mesaneye atlayarak excavatio
rectovesicalis, kadinlarda ise vajen arka duvarini ve uterusu atlayarak excavatio rectouterina
adli periton gikmazlarini olusturur.>"

Rektum, arkada 11.,1v.,v. sakral vertebralar, koksiks, A. rectalis superior, M. priformis,
M. coccygei, M. levator ani, plexsus sacralis ve turuncus sympathicus ile komsudur. Onde
ise rektumun komsuluklari her iki cinste farkhdir. Erkekte, rektumun 6n ylzi mesane fundusu
ve seminal vezikdl'in Ust bolumunden excavatio rectovesicalis ¢ikmaziyla ayriimigtir.
Rektumun periton kivriminin altindaki kismi ise, mesane ve seminal vezikllin alt bélimleri,
duktus deferensler, Ureterlerin terminal pargalari ve prostat ile komsudur. Kadinda, periton
kivriminin Ustlinde uterus, vajenin Ust pargasi ve excavatio rectouterina rektumun 6éniinde
yer alirken, periton kivrimlari altinda rektum vajenin alt bélimi ile komsuluk halindedir.®
Rektum arkada ligamentum anococcygeus ile koksiks ucuna tutunur. Koksiks’den asagiya
rektuma dogru inen kas demetleri (m. rectococcygei) anal kanalin arka duvarinda
longitudinal kas liflerine karisir. Onde, longitudinal kas liflerinden ayrilan demetler (m.
rectouretralis) ise membranéz Uretraya vyapisir. Mesaneden gelen kas lifleri (m.

rectovesicalis) de rektuma tutunur.””
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Anal Kanal ve Rektum’un Arterleri

“Anal kanal ve rektum temel olarak dort arter tarafindan beslenir.

1-A.rectalis superior: A.mezenterika inferiorun bir dalidir. Rektumda en genis bolgeyi
kanlandiran arterdir.

2-A rectalis media: A.iliaka interna’nin dahdir.

3-A.rectalis inferior: A.pudenta internanin dalidir. Bu arter m.sfinkter ani eksternus ve
m. sfinkter ani internus kaslarini besler.

4-A.sakralis media: Bifurkasyo aorta’dan ¢ikar, arka duvarda kuguk bir bélgeyi

kanlandirir.

Anal Kanal ve Rektum’un Venleri

Bu bdlge porto-kaval sistemin énemli bir baglanti noktasidir. Rektum’un Gst kisiminin
vendz akimi v. mezenterika inferior yoluyla v.porta’'ya olurken, alt kisminin venéz akimi,
v.iliaka interna’ya oradan da v.cava inferior'a ulasir.
1.V.rectalis superior: V.mezenterika inferior ile birlegir.

2.Vv. rectalis media: V.iliaka internaya acilir.

3.Vv. rectalis inferiores. V.pudenda internaya dokular.

Lenfatik Drenaj
Lenf damarlari rektumun Ust tarafinda a.rectalis superior’'u takip ederler ve 6nce nodi
lymphatici rectales sigmoidei ve nodi lymphatici mesenterici inferiores’e doékualur. Anal

kanal’in alt kisim lenfatikleri ise nodi lymphatici inguinales superficiales’e agilir.

inervasyon

Sempatik inervasyonu L2-L4 Ilumbar splanknik sinirler ve inferior mezenterik
gangliondan gelen hipogastrik sinirle saglanir. Bu sinir primer olarak uyaricidir ve internal
anal sfinkter’in kasilmasini saglar.

Parasampatik inervasyon ise S2-S4’in 6n boynuzlarindaki ganglionlardan c¢ikarak,
pelvik pleksus yolu ile ulasir ve internal anal sfinkterin gevsemesini saglayan inhibitor
Ozelliktedir.

S2-S4 seviyesindeki 6n boynuzlardan c¢ikan pelvik splanknik sinirler inferior
hipogastrik pleksusa ait sinirler ile birleserek rektum duvarinin ¢cevresinden asagi inerler. Bu
sinirler rektumdaki dolma hissinin spinal korda iletilmesine ve eksternal sfinkterin fonksiyon
gbérmesine aracilik eder. Digkilama kontrolindeki en dnemli fonksiyona sahip levator ani
kasinin inervasyonu da S2-S4 ganglionlarindan gelen duyu ve motor sinirlerle saglanir. Bu

nedenle siklikla eglik eden sakral agenezi durumunda gizgili kas kompleksinin inervasyonu
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da bozuk olabilir. Eksternal anal sfinkter ve puborektalis kasinin birlikte ve uyum iginde

calisabilmesi icin en az iki sakral segmentin saglam olmasi gerekir.

2.4.Defekasyon Fizyolojisi

Defekasyon barsak iceriginin disari atilmasi olarak tanimlanir.

Digkilama eylemi bes evrede gercgeklesir:

Birinci Evre: Yemek sonrasinda gastrokolik refleksin aktive olmasi ile kolon icerigi
sigmoid kolona dogru ilerlemeye baslar. Sigmoid kolonda retrograd peristaltik hareketler
go6zlenir ve boylece diskinin ilerleme hizi yavaslar ve su icerigi emilerek kati bir kivama gelir.
Rektum basincini asacak digki miktari olusunca rektal ampula dolmaya baslar. Ancak heniiz
rektumda doluluk hissi olusmamistir. Bu esnada puborektal kas ve eksternal anal sfinkter
refleks olarak kasilirken internal anal sfinkter gevser.

Ikinci Evre: Rektumun %#'niin digki ile dolmasi sonucunda hissedilen digkilama hissi
ile ikinci evre bagslar. Normalde rektum bos durumdadir. Goérevi gegici olarak digki depolamak
ve yeterince doldugunda da duvarlarindan kalkan uyari ile diskilamayi baslatmaktir.
Digkilamanin baslatilmasi igin gereken esik deger, rektumun en az 4’0 doldugu zaman
olusur. Puborektal kasin ve eksternal anal sfinkterin kaslip internal anal sfinkterin gevsedigi
esnada bir miktar diski anal kanalda dentat line’in hemen Uzerine kadar ulasabilir. Tam bu
bolgede adri, 1si, basing, surtinme duyularini algilayabilecek reseptérler vardir. Bu
reseptorler araciligi ile bu noktaya kadar ulagsmis olan icerigin sert veya sulu diski veya en
onemlisi gaz olduguna karar verilerek disari atilp atilmayacagi belirlenir. Bdylece tuvalete
gidilerek puborektalis kasi ve eksternal anal sfinkter gevsetilerek diskilama eylemi
gerceklestirilir. Sayet diskilama eylemi bir siire ertelenecek ise diski sigmoide dogru geri itilir
ve bu sayede rektumda olusan basing disiriilmeye calisilir. infant ve kiiclik cocuklarda
anorektumun kisa olmasi ve anorektal agilanma ile rektal valv yapilarinin tam gelismemis
olmasi nedeni ile digki sigmoide geri itilemez.

Uciincii Evre: Tuvalete ulasgilana kadar digkilamanin ertelenmesi icin puborektalis
kasinin ve eksternal anal sfinkterin tonusu istemli olarak artirilarak anusun kapatildigi
evredir.

Dérdiincii Evre: Bu evre defekasyon evresidir. Eksternal anal sfinkter tonusu ve
puborektalis kas tonusu kaybolmus ve internal anal sfinkter gevsemistir. Oturur pozisyonda
yapilan valsalva manevrasi ile karin i¢i basing artar ve anorektal agi duzlesir, levator ani
asag! hareket eder ve anal kanal acilirak icerik disari atilir.

Besinci Evre: Digkilamanin sona ermesi ile eksternal anal sfinkter ve puborektalis kasi

eski istrahat tonusunu yeniden kazanirken anorektal aginin yeniden kuruldugu evredir
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2.5.Anorektal Malformasyonlar ve Embriyoloji

intrauterin yasamin 4. ve 5. haftalarinda, allantois, mezonefrik kanal ve sindirim
sisteminin distal ucu hindgut, U seklindeki “kloaka” adi verilen tek bir bosluk
halindedir.(Sekil.7) Kloakal boslugun dis yuzi yizey ektodermiyle, i¢ ylizi endodermle
kaphdir. Endodermle ektodermin birbirine temas ettigi bdlge “kloakal membran” olarak
adlandinilir.®? Kloakal boslugun ilerde dis ortama acilacagi bodlge kloakal membran
tarafindan kapatiimistir. Allantois ile son barsak arasinda Urorektal septum veya Tourneaux
plikasi denilen mezensimal bir doku bulunur‘® 6 haftada embriyo 16 mm uzunluga erisir. Bu
donemde kloaka asagiya dogru inen urorektal septum (Tourneaux plikasi) ve yanlardan
ilerleyen Rathke plikalarinin birlesmesiyle ikiye ayrilir. (Sekil 6.) Boylece daha once tek bir
bosluk halinde olan kloaka, 6nde primitif Grogenital sinus, arkada anorektal kanal olarak
birbirinden bagimsiz iki ayri bosluk haline gelir. Hindgut terminal pargasi kloakanin posterior
bolimune, yani primitif anorektal kanala, wollfian kanallari (genital sistem) ve allantois (Uriner
sistem) ise kloakanin anterior bélimune, primitif Grogenital sindise acilir. Her iki boslugun én

kisimlari disaridan (irogenital membran ve anal membran tarafindan értiiliidiir ®?
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kanal

Ureter
Kloakal tomurcugu
membran (
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Ureter
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Sekil 6.Kloakay! olusturan yapilarin evrimi®

intrauterin yasamin 6. haftasindan sonra Urorektal septumun kloakal mebrana temas

etmesiyle membran atrofiye gider. Atrofinin olustugu yer anal valv'ler ve dentate line’dir.
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Membran tamamen atrofiye oldugunda, Uriner, genital ve sindirim sistemleri ayri ayri
acikliklar halinde eksternal kloaka ile birlesir. Bu evrede ortaya ¢ikan gelisim aksakliklar
sonucunda membrano6z tip anal atrezi, anal stenoz, anterior ektopik ants, anokltanoz fistl
gibi algak tip malformasyonlar ortaya cikmaktadir.(#223%32- Alcak tip malformasyonlarda,
Urogenital septumun asagi inisi normal olup, Urogenital sinus ve rektumun perineye
acilisinda bir patoloji s6z konusudur.(Sekil 7.)

Anorektal malformasyonlarin embiryopatogenezinde, hindgut ve genitolriner sistemin
birbirinden ayrilislarinda veya ayrilmis olsalar dahi, perineye aciliglarinda yetersizlik vardir.
Urorektal septumun asagi inememesi veya belirli bir evrede duraklamasi, erkeklerde
rektolriner fistiller, kizlarda ise ylksek kloakal malformasyonlar veya degisik seviyeli

rektovaginal fistiiller gibi yiiksek tip anorektal malformasyonlara sebep olur. -2-22:30-32

BMesans

Primitdl Urogenilal uinds Urrogantal
T

Parinesl

(=1
Anal
megsmiaran

Anaekial kanal

B C

Sekil 7. A. Sonbarsak kloakanin son pargasina (gelecekteki anorektal kanal);allantois de kloakanin
anteriorpargasina aglilir(gelecekteki tirogenital siniis).Urorektal septum allantois ve yolk kesesini saran
mesodermden kdken alir. Kloakanin boslugun dnini kaplayan kloakal mebranin dis yuzeyi ekdoderm,
i¢c ylzeyide endodermle kaplidir. B. Embiryonun kaudal ydénde katlanmasi Urorektal septumun kloakal
mebrana yaklasmasini saglar, ama septum higbir zaman kloakal mebrana temas etmez. C. Genital
tuberkllin uzamasi kloakanin drogenital pargasinin énine dogru gekilmesine neden olur; mebranin
yirtilmasi ile son barsak ve Urogenital siniisiin éniinde bir agiklik olusur. Urorektal septumun en ug
noktasi perineal cismi meydana getirir.(73)

Urorektal septumun gelisiminde bir bozukluk varsa, kloaka lrogenital ve anorektal
parcalarina ayrilamaz. Normalde rektumla anal kanal arasinda gecici bir iligski vardir, fakat
Urorektal septum ile kloakal membran birlestidinde bu iligki kaybolur. Kloakal membranin
dorsal pargasinin anormal gelismesiyle perineal fistlller olusur. Kloakanin posterior kisminin
kigik olmasi sonucu olarak kloakal membran kisa kalir. Kisa kalan kloakal mebran,
sonbarsagin uUrogenital sinlise yapismasina ve bdylece son barsadin Uretranin distaline
acilarak bulber Uretra veya prostatik Uretral fistlllerin olusmasina sebep olur. Ayni tablo
kizlarda vestibuler fistille sonuclanir.

ARM’larda fistlller Grorektal septumun kloakayr tamamen bdlememesinden

kaynaklanir. Urorektal septumun kloakal membran ile birlesmek Uzere kaudale dogru
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ilerlerken hafif bir sapmaya ugramasi sonucu anal darlik olugur. Sekizinci haftada anal

membranin yirtilmamasi sonucunda ise anal atrezinin mebranéz tipi olusur.
2.6.Anorektal Malformasyonlara eslik eden Anomaliler ve Sendromlar

Tdm anorektal malformasyonlar degerlendirildiginde bir veya birden fazla ek anomali
goriilme orani %25-%75 arasinda (ortalama %50) degisir®". Kaudal gikintidan mezoderm
gocunin engellenmesi ve kloakal mebranin anormal olarak rezorbe olmasi temel patolojiyi
olusturdugu icin ARM’lu hastalarda, mezodermal orijinli diger patolojiler de goértlebilir.

Anorektal anomali ne kadar ylksek seviyeli ise eglik eden anomali sikhgl okadar
yUksektir. Yiksek ve intermediate tiplerde, algak tiplere gbére ek anomali gortlme sikhgi iki
kat fazladir. Diger organlarda gorulebilecek patolojiler, siklik sirasina gore; genito Uriner
sistem anomalileri, iskelet sistemi anomalileri, sinir sistemi anomalileri, gastrointestinal

sistem ve kardiovaskuler sistem anomalileridir.

Genitolriner Sistem Anomalileri

ARM’ler ile en sik genito-Uriner sistem anomalileri birlikte bulunur. Degisik serilere
gére (GUS) anomali sikligin %28-%89 arasinda degismektedir. Persistan kloaka veya
rektovezikal fistllli olan hastalarda bu oran artarken, perineal fistlli olan algak tip
anormalilerde oran azalmaktadir. Genitouriner sistemde goérilen anomaliler;

—Veziko uretral reflu

—Renal agenezi, renal displazi ve atnali bébrek

—Hidronefroz

—Iinmemis testis

—Hipospadias

—Vajen ve uterus anomalileri

iskelet Sistemi Anomalileri

Anorektal malformasyonlarla vertebral anomalilerin birlikteligi yeni serilerde yaklasik
%30-%45 olarak belirtilmistir®®®®- Vertebral anomaliler biiyik oranda kendini sakral
anomaliler olarak gosterir. Yiksek tip ARM’larda vertebral anomali sikligi da artmaktadir.
Sakral deformiteler pelvik tabani olusturan adele kompleksinin hipoplazisi ve ayni zamanda
innervasyonunda bozukluklarla da kendini gosterir. Sakral vertebra eksikliginin derecesi
prognoz uzerinde etkilidir. Bir sakral vertebra eksikligi prognozu etkilemez iken birden ¢ok
vertebral eksiklik gaita ve idrar kontinansi {izerinde kétii prognoz habercisidir.

Sakral kemigin prognoz U(zerindeki etkisi sakral oranin hesaplanmasi ile
degerlendirilir.®”. On-arka ve yan pelvis grafilerde iliak kanatlarin en yiiksek kismindan
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gecen paralel gizgiye ‘A’ sakroiliak eklemin en alt noktasindan gecgen cizgiye ‘B’, koksiksten
gecen cizgiye de ‘C’ denilirse, BC uzunlugunun AB uzunluguna bélinmesiyle (BC/AB) elde
edilecek sayinin yan grafide 0.77 6n arka grafide 0.74 olmasi beklenir. Bu oranin 0,3 ‘den
daha kiiglik olmasi diski kontroliiniin iyi olmayacaginin isareti olarak kabul edilir.®”. ARM'li
cocuklarda sakral oran anormal olarak tespit edilmektedir. Sifira yaklasan degerler koéta
prognozu gosterir.(Sekil 8)

Q

o N . | T ('F;"
I~ . ¢ Ly . ] O ¢
Sekil 8.ARM’'da sakral oranin hesaplanmasi®”

iskelet sisteminde gérllebilecek anomaliler;
—Tethered cord
—Parsiyel veya total lumbosakral agenezi
—Hemivertebra
—Torasik vertebra agenezisi
—Sakral agenezi ve deformiteler
—Skolyoz
—Coccyx agenezi
—Kalga c¢ikigi
—Club foot

Sinir Sistemi Anomalileri

ARM'’li hastalarin %38'inde spinal anomalilerin eslik ettigi gdsterilmistir®® Bu nedenle
tim hastalarin diuz grafi ile degerlendiriimesi gerekir. Ancak ileri tetkik olarak tim hastalara
Manyetik Rezonans(MR) géruntileme yapilmasi da dogru degildir. Hangi hastalara MR
incelemesinin yapilmasinin gerekli oldugu veya hangi hastalara yapiimasinin tavsiye edildigi
asagidaki tabloda belirtilmistir ** (Tablo 1)
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Tablo 1. MR Tetkikinin Gerektigi Durumlar

MR tetkikin sart oldugu hastalar MR tetkikin tavsiye edildigi hastalar
Myelodisplazi Rektovezikal(mesane boynu) fistlll
Anormal sakral oran < 0.74 Persistan kloaka ( ortak kanal>3 cm)
Kompleks defekti olanlar Hemivertebra
Kloakal ekstrofi varligi Genitouriner anormali
Beklenenden daha kot sonug alma

ARM'’li hastalarda beraberinde bulunabilecek sinir sistemi bozukluklari sunlardir;
—Tetherd kord

—Dural kese stenozu

—Daralmis sipinal kanal

—NMiyelomeningosel, meningosel

—intraspinal teratom

—Norojenik mesane

Kardiyovaskiiler Sistem Anomalileri

ARM’li hastalarin %12-%23’Unde de kardiyovaskiler sistem patolojileri tesbit
edilmistir. En sik eslik eden pataloji VSD ve fallot tetralojisidir. ikinci siklikta eslik eden
kardiyovaskiiler sistem anomalisi Atrial septal defekttir®®"

—Ventrikller ve/veya atriyoseptal defekt

—Fallot tetralojisi

Gastrointestinal Sistem Anomalileri

Anorektal malformasyonlarin hem algak hemde ytiiksek tiplerine gastrointestinal sistem
anomalileri eslik edebilir. ARM bulunan hastalarda beraberinde goriilebilecek gastrointestinal
sistem bozukluklari sunlardir;

—Osefagus atrezisi

—Duodenal atrezi

—Hirschsprung hastaligi
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Eslik eden Sendromlar

VACTERL

ilk tanimlandiginda sendrom oldugu diisiinilmiis, dnce VATER denmistir. Vertebra
defekti (flzyon, cesitli hipoplazi), ARM (Anorektal malformasyon), fistllli veya fistllstiz
Ozefagus atrezisi ve renal defekt (bdbrek yoklugu, hipoplazisi, renal kistik displazi). Ancak
daha sonra kardiyak defektler ve ekstremite (limb) defekti de eklenmis ve VACTERL
denilmistir. Buglin ise sendromdan ziyade bir birliktelik olduguna karar verilmistir. Son
zamanlarda H (hidrosefali) ilave edilerek (VACTERL-H) olarak genisletilmistir. VACTERL
sanildigi kadar nadir degildir. 7000 ile 10000 canli dogumda bir gorilir“® Genel kani
gestasyonun 4. ve 8. haftalari arasinda tanimlanamamis bir etkenin teratojenik etkisi sonucu
ortaya ciktigi seklindedir. Bu birlikteligin her bir bileseni gestasyonun kritik haftalarinda,
mezensimal elemanlarin anormal gelisimi sonucunda ortaya cikar. Genetik yapinin bu
sendrom Uzerine etkisi net olarak bilinmemekle birlikte sayet var ise ¢ok zayif oldugu

disunulmektedir. Clinki VACTERL genellikle sporadik olarak ortaya ¢ikar.

Townes-Brocks Sendromu

Bu sendrom ilk olarak 1972 yilinda Townes ve Brock tarafindan tanimlanmis olup
otozomal dominant gegis gosterir.”® Bu sendromda; ARM, el parmagi malformasyonlari, dis
kulak anomalileri, kardiyak anomaliler (fallot teralojisi, interventrikiler defekt, trunkus
arteriozus), genitouriner sistem anomalileri (hipospadias, renal displazi, veziko Ureteral refl),

ve degisik derecelerdeki mental retardasyon goérilmektedir.

FG Sendromu

ilk vakayr 1974 yilinda tanimlayan Opitz ve Kaveggia’'nin soyadlarinin bas harfleri ile
isimlendirilmistir. X kromozomu (zerindeki bir genden kaynaklanmaktadir. Bu sendromda
esilik eden diger anomaliler sunlardir; Santral sinir sistemi tutulumu (korpus kallozumun
parsiyel veya total agenezisi, hidrosefali, néronal tip defektleri), karakteristik yliz goérinimu;
(cikintih ahin yapisi, makrosefalik kafatasi yapisi, hipertelorizm, telekantus, yuksekten
taranmis sag, asiri bukleli saclar),ve genital malformasyonlar; (inmemis testis, hipospadias,

ingitinal herni).

Currarino Triadi
ARM, sakral agenezis ve presakral kitle ile karakterizedir. Radyolojik bulgulari,
mevcut birinci sakral vertebra ile beraber hemisakrum ve presakral kitle (genelde bu kitle

presakral teratom ve/veya anterior meningoseldir). ARM’ ler genellikle anorektal stenoz ve
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alcak tip anal atreziler olarak bilinir. Otozomal dominant gegislidir. Her ¢ anomalinin

bulunmasi da bu sendromun genel bir gelisim defekti oldugunu gdstrir®*

Cat-Eye Sendromu

ARM, irisin kolobomasi (tek tarafli, ¢ift tarafli, parsiyel veya total), koroid ve optik
sinirin kolobomasi ve eksternal auditor kanalin atrezisi ile birliktedir. Tipik dismorfik ytz
gorinimi mevcut olup, hipertelorizm, g6z kapag fisslrlerinde antimongoloid gériinim ve
disuk catih burunla birliktedir. Ayrica tim bu defektlere ilave olarak kardiyolojik olarak
septum defektleri ve anormal pulmoner vendz donus goérllebilir. Hastalarin %50’sinde orta
derecede mental retardasyon mevcuttur. Kromozomal anomali tek bir mutasyondan ibarettir.

Kromozomal anomali olarak 22pter-q11 boélgesinde extra kromozomal duplikasyon bulunur.

Caudal Regresyon ve Sirenomeli

Lumbo-sakral vertebral agenezilerini ifade etmek igin kullanilan kaudal regresyon
sendromu terimi koksiks agenezisinden dorsal vertebralara kadar uzanan seviyedeki
anomalileri icermektedir. Alt ekstremitelerin flzyonu ile karakterize olup, kaudal regresyon
sendromunun (KRS) en siddetli formu olan sirenomeli, oligohidroamnios, renal agenezi, tek
umbilikal arter ve anal atrezi de ekstremite fizyonuna eslik eden diger anomalilerdir.
Etyolojisi tam bilinmemekle birlikte, posterior mezoderm aksinin eksikligi sonucu ekstremite
tomurcugunun primordial hcrelerinin ayrilamamasi ve organogenetik period esnasinda
rotasyon yapamamasi olarak duslnulmektedir. Bu durum kaudal yapilarin yokluguna ve

ekstremitelerin flizyonuna neden olmaktadir.

Down’s Sendromu

Down’s sendromunun normal populasyonda gérilme sikiigi %0.15 civarindadir.
Anorektal malformasyonlar ve Down’s sendromu birlikteligi degismekte olup %2,6 ile %8
arasinda degisik oranlarda bildirilmistir.*"’ Ancak Down’n sendromlu hastalarda gériilen
ARM’larin %90’ni fistllstzdir.

2.7. Anorektal Malformasyon Tipleri
Anorektal malformasyonlarda, olgularin %90’ninda malformasyonun tipi perine

muayenesi ile anlasilabilir. Anorektal malformasyonlari basitden karmasiga dogru

inceleyecek olursak;
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ERKEKLER

Algak tip malformasyonlar

Erkek cocuklarindaki algak tip anorektal malformasyonlar perineal veya kitan6éz
fistUller seklinde gorulmektedir. Perineal fistlller erkeklerde rektouretral fistullerin ardindan
ikinci sikhkta (%5-10) gorilen anorektal malformasyon tipidir. Bu tip malformasyonlarda
“muscle complex” ve anal kanal mevcut olup anal kanal muscle complex iginden gegmistir,
ancak mukokiiten6z anastomoz tamamlanmamis olup perineye fistiléz bir acgilim
s6zkonusudur. (Sekil 10).

Membrandz atrezi: Olgularin %35’inde goérulurler. Bu anomalide mukokitandz bileske
bir mebranla kaplidir. Antsln olmasi gereken yerde aglama ve ikinma sonrasi bulging veren
arkasi mekonyum dolu bu membran, yapilacak perine muayenesinde kolayca fark edilir.
Kalin uglu bir enjektdr ile girildiginde hemen mebran arkasindan mekonyum aspire edilir.

Bavul sapt deformitesi (bucket handle): Anokutandz fistllalin bir formudur. Anal dimple
mevcuttur, ancak bu ¢okintl Uzerinde perineal rafe devam eder ve anal dimple’l iki pargcaya
ayirir. Perineal rafenin alti genelde bos olup tabaninda fistil6z bir agiklik mevcuttur.( Sekil
10).

Pearl sign (inci isareti): Anal dimple’in ortasindan ¢ikan fil hortumu seklindeki bir fistul
trakti perinede gesitli seviyelerde sonlanabilir. Fistll trakti igerisinde buyuikten kigige dogru
dizilmis sekilde vyesil renkte refle veren sertlesmis mekonyum tikaglari bulunur. Bu
gériniminden dolayr “Pearl sign” inci belirtisi adini alir.(Sekil 10) Bu patoloji aslinda
anokutandéz bir fistll olup erkeklerde genellikle perineye acilir, ancak bazen skrotal rafeye
dogru hatta penis kdklne veya glansa kadar uzanabilir.

Anal stenoz: Mukokiiten6z bileskede dar bir halka bulunur ve stenoz olarak kabul
edilerek sadece dilatasyon ile dedavi adilemez. Muhakkak dar fistll6z halkanin eksize
edilerek mukokutendz anastomozun yapilmasi gerekir. (Sekil 9.)

Anterior ektopik aniis: Anal kanal ve muscle kompleksin gelisimi normaldir ancak
perinede orta hatta daha 6n boélimde lokalizedir ve ¢odju zaman rektoperineal fistllle
kanistirilir. Rektoperineal fistllin etrafinda sfinkter bulunmadi§i icin anestezi altinda Sinir
stimulatéri esliginde yapilacak muayenede tani rahatlikla konulur.

Rektoperineal fistiil Anal kanal kismen atrofik olup mevcut kismi bir fistllle perineye
acllmaktadir. Burada fistll trakti muscle komplex iginden degil én duvar lifleri arasindan
perineye aclimaktadir. Asalinda intermediate bir lezyon olup tedavisinde kolostomiye gerek

kalmadan anal transpozisyon uygulanabilir.(Sekil 10.)
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Sekil 9. Erkeklerde algak tip lezyonlar.

A Perineye agillamamis anokitandz fistll ve bavul sapi deformitesi. B. Skrotal rafeye dogru

ilerleyen fistil igini doldurmus mekonyum inci isareti (Pearl sign). C. Anal stenoz"?

intermediate tipteki malformasyonlar

Bulber iiretral fistiillii anal atrezi

Rektouretral fistiller erkeklerde en sik gorilen anorektal malformasyon tipidir.
Bulber uretral fistllli anal atrezi fistilin bulber Uretraya agilmis oldugu intemediate tip bir
anomali olup rektum puborektal kas icerisinde kismen yer alir ve perineal cilde 1-2 cm
mesafeye kadar yaklasmistir. Bulbar Uretraya acilan fistullerde pelvik tabani olugturan kaslar

iyi gelismis olup sakrum normaldir ve genellikle derin bir anal gukur mevcuttur. (Sekil 10.)
. - .

A
Rektobulberiretral
fistdil

B

Sekil 10. Rektobulbar uretral fistil. (A). Bu tip olgularin birgogunda mekonyumun eksternal Uretral

meadan disari geldigi gériiliir. Rektoperineal fistiil(B).*?

21



Yiiksek tipteki malformasyonlar

Prostatik iiretra fistiillii anal atrezi:

Anal kanalin tamami veya tamama yakin bir kismi atretik olup fistil daha yukari bir
seviyede prostatik Uretraya agilmaktadir. Pelvik taban kaslarinin gelismesi tam olmadigi gibi
ilaveten sakral deformiteler de olabilir. Genellikle anal dimple kaybolmustur (flat bottom) ve

eslik eden ilave organ anomalileri gériilme orani daha yuksektir.

Rektovezikal fistiillii anal atrezi

Erkek cocuklardaki anorektal malformasyonlarin %10’'unu olusturan rektovezikal
fistlllerde, fistil mesaneye acilir(Sekil 11.). Bu malformasyonda, levator kas grubu ve
eksternal sfinkter kaslari yeterince gelismemis olup sakrum deforme olabilir. Pena’ya gore
erkeklerde rektovezikal fistllli anorektal malformasyonlar gercek supralevator lezyon
tanimina uyan yegane anorektal malformasyon olup deformitelerin daha agir olmasi

nedeniyle prognoz digki kontinansi yonunden iyi degildir.

Rektal atrezi

Nadir gorulen bir patoloji olup tim anorektal malformasyonlarin %1’ini olusturur.
Anorektal kanal olusmus ve tim kas gruplari icinden gecerek perineye agizlasmis, ancak
anltsten 1-2 cm yukarda atrezik izole bir segment mevcuttur.(Sekil 11.) Ancak atrezik
segmentin proksimalindeki rektum genistir. Atrezi bir membran veya fibrotik doku seklinde
olabilir. Bu hastalar iyi geligmis ve duyulari algilama yetenegine sahip bir anorektal kanala ve
kontinansi saglayan istemsiz ve istemli kas kompleksine sahip olduklarindan definitif

ameliyat sonrasinda kontinandirlar.

Sekil 11. Rektovezikal fistiil ve Rektal atrezi'?
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KIZLAR

Algak tip malformasyonlar.

Anokutanoz fistiil (anal stenoz): Mukokltendz bileskesi fistlléz bir agikhk halinde
olup mukokitandz bileskede dar bir halka bulunur. Gelismesindeki defekt sonucu anusin,
mukokitandz bileskesi fistliléz bir agikhk halindedir.(Sekil 9.) Bu tip fistlller rektovestibiler
fistUllerin ardindan ikinci siklikta (%5-10) gorulip sfinkter fonksiyonlari normaldir. Rektum

sfinkterik kas kompleksinin iginden gecmis oldugu icin timd tam kontinandir.(Sekil 12)

. A

-“.‘ ‘l‘.
4
(1)
A A A
& ;

-

*

Sekil 12. Kizlarda anokiitanéz fistiil.'?

Anterior ektopik aniis: Anal kanal ve cevre yapilarin gelisimi normal olup anal kanal
cevresindeki kas kompleksi ile birlikte normalden daha anterior lokalizasyonda bulunur. Bu
malformasyon ¢ogu zaman rektoperineal fistille karistirilir.

Perineal groove: Erkeklerdeki anokutendz fistullin kizlardaki karsiligi olup, fistal traktinin
arka duvari agilmis (cut back yapiimis) seklidir. Yeni dogan déneminde bu malformasyon ile
basvuran kiz c¢ocuklarinin perinesinde, perineal rafe yerinde, mevcut anal acgikliktan
vestibuluma kadar uzanim goésteren mukoza ile ddseli perineal yarik gorulir ve takip eden
haftalar icerisinde epitelize olarak tamamen normale doéner. Mevcut anal acgiklik normal
olmayip fistliléz bir agilim oldugu icin perineoplasti ile mukdkuten6z anastomozun yapilmasi

gerekir.

intermediate tipteki malformasyonlar

Rektovestibuler  fistiil: Kizlarda en sik goérilen anorektal malformasyon tipi
rektovestibuler fistuldur. Fistul vestibulumda himen ile cilt arasinda bir noktaya agiimaktadir.
(Sekil 13.). Rektovestibuler fistil anorektal malformasyonlar arasinda semptom vermeyen tek
patolojidir. Hastalar herhangi bir sorun yasamadan ileri yaslara kadar gelebilirler. Fistulin
agz ilk bakista goérulemeyebilir. Orifis labia majorler iki yana cekilerek ortaya cikarilabilir.

Fistllin uzunlugu birkag milimetreden 2—-3 santimetreye kadar degisir. Rektumla vajen
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fistllin hemen proksimalinde kisa bir segment boyunca ince ortak bir duvara sahiptir. Bu
anomalide puborektal adele ve eksternal anal sfinkterler iyi gelismis ve fonksiyoneldir.

Sakrum genellikle normal olup pelvik innervasyon defektif degildir.

N Yoy
\A\ \d

Rektovestibiiler //
| fistiil f

Sekil 13. Rektovestibiler fistil?

Yuksek tipteki malformasyonlar

Rektovajinal fistiil: Rektoprostatik Uretral fistllin kizlardaki karsiligidir. Bu hastalarda
hymen arka duvari gelismemistir. Fistll agzi vajen arka duvarinda herhangi bir yere acilabilir.
Gaita hymen arkasindan gelir ve digkilama gugligine sebep olur. Rektum Muscle
complex’in Uzerinde sonlanir ve eslik eden ilave organ anomalisi olasiligi yuksektir.(Sekil 14.)

Pena’ya gore rektovaijinal fistlller litaratlirde bahsedildiginden daha nadirdir. Bunun
sebebi ise birgok, persistan kloakanin ve hatta rektovestibiler fistlllerin rektovajinal fistl

olarak tanimlanmis olmasidir.®

Rektoﬂ'ajinal /
fistal

Sekil 14.Rektovajinal fistiil'?

Persistan kloaka

Kizlarda perineal (al¢ak) ve vestibller (intermediate) fistlllerden sonra glincu siklikta
gorilen anomali tipi Persistan kloakadir. Kizlarda en karmasik malformasyon tipini tanimlar.
Persistan kloaka rektum, vajen ve Uretranin ortak bir kanal halinde perineye aciimasidir.
Persistan kloaka rektovajinal fistille sik¢a karistirilabilir. Labia mindrler ve hymen

gelismemistir. Labia majorlar iki yana acildiginda tek bir orifis gorulir.(Sekil 15.) Bu ortak
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kanalin uzunlugu 1-10 cm arasinda degisebilir ve 3 cm’den daha uzun ortak kanal defektin
kompleks oldugunu gosterir. Kloakal malformasyonlarla birlikte vajen veya uterus

malformasyonlari veya septasyonlari siktir. Ug santimden daha kisa ortak kanalli persistan

kloakalarda sakrum, pelvik innervasyon ve pelvik taban kaslari daha gelismis olabilir.

B

A B C

Sekil 15. Kloakal malformasyonlar. A. Algcak kloakal malformasyon. B. Yiksek kloakal malformasyon.

C. Kloakal malformasyonda gériilen ortak agiklik!*

2.8.Anorektal Malformasyonlarda Siniflandirmalar

Kabaca bu sekilde karsilastigimiz anorektal malformasyonlar igin bircok
siniflandiriimalar yapilmistir. ilk siniflandirma 1953 yilinda Gross tarafindan yapilmis ve bu
siniflandirma ARM’larin Uriner sistem ile olan iliskilerine gore yapilmistir, daha sonra da alt
tipleri tanimlanmistir (Tablo 4). 1970 yilinda uluslararasi otorlerin katilimi ile Melb6rn,
Avusturalya’da yapilan uluslararasi toplantida tek tip bir klasifikasyon yapilmasi igin ilk
calisma baslatiimistir.(Tablo 5).4?

ARM’lar yiksek tip, intermediate tip, algak tip ve karisik tip olarak gruplandiriimis ve
bu siniflandirma tarihteki yerini “international Classification” adi ile almistir. Bir sonraki
siniflandirma 25-27 Mayis 1984 yilinda Stephens FD. Ve Smith D. tarafindan Wisconsin,
USA’da diizenlenmis olan konferans sonrasinda yapilmis olup bu siniflandirma “Wingspread
klasifikasyonu” olarak bilinir. Burada da ARM’lar erkek ve kizlar i¢in ylksek, intermediate,
alcak, kloakal (kizlar igin) ve nadir tipler olarak ayri guruplandiriimis ve kizlar igin 10 farkli tip
erkekler igin ise 7 farkli tip ARM tanimlanmistir. Bu siniflandirma anatomik esasa
dayanmakta olup kolay ve anlasilir bir siniflandirma olarak yakin zamana kadar
kullaniimistir.(Tablo 6).

Daha sonraki siniflandirma, anorektal malformasyonlarin tedavileri ile ilgili olarak
calismalar yapan Alberto Pena tarafindan yapiimis olup, énermis oldugu klasifikasyon,

cinsiyete bagli olarak ARM’larin kolostomi gerektirip gerektirmemesi Uzerine kurulmustur.
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(Tablo 7) *? En son bu konuda yapilmis olan siniflandirma ise Alex Holschneider’in organize
ettigi 17-20 Mayis, 2005 tarihinde Krickenbeck, Almanya’da yapilmis olan uluslararasi
konferansta kabul edilen siniflandirmadir ve bu konferans sonucunda aciklanmis olan
siniflandirma, literatire “Uluslararasi Krickenbeck Klasifikasyonu” olarak ge¢mistir.(Tablo 8)
Ayni zamanda siniflandirmanin yani sira anorektal malformasyonlarin definitif ameliyati
sonrasinda sonuglarinin degerlendiriimesinde kullanilacak kriterler de kabul edilmigtir.
Krickenbeck klasifikasyonunda tiim genel anomaliler major gruplarin altinda perineye agilan
fistil bulunup bulunmamasi temeline dayandirilarak yerlestirilmistir. Diger grup nadir ve
bolgesel varyantlar ile kongenital pos kolon, rektovaginal fistll, rektal atrezi, stenoz, H-tipi
fistll ile diger nadir defektleri icerecek sekilde olusturulmustur. Batin bunlara ragmen

glnimuizde net bir siniflandirma mevcut degildir.

Tablo 2. Gross Siniflandirmasi

GROSS SINIFLANDIRMASI
(1953)
Uriner sistemle iligkisi olmayan anorektal malformasyonlar;

Tip1- Anal stenoz

Tip2- inperfore aniis ( membrandz )

Tip3- Anls yok ( terminal kolonun perine derisinin Ustiinde degisik seviyede kor bir
kese halinde sonlanmasi )

Tip4- Anls ve anal kanal kér bir gikmaz halinde, rektum bir membranla kapali, kisa
veya uzun barsak yoklugu

Uriner sistemle iligkisi olan anorektal malformasyonlar;

Kizlarda;

1-Rekto-vajinal fistul
2-Rekto-fossa navikularis fistalu
3-Rekto-perineal fistdl

Erkeklerde;
1-Rekto-vezikal fistil
2-Rekto-Uretral fistul

3-Rekto-perineal fistil
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Tablo 3. Uluslararasi Siniflandirma

INTERNATIONAL CLASSIFICATION

(1970)

Erkek

Disi

A. Alcak Tip (translevator):
1. Normal anal yerlesim var
A.Anal stenoz
B.Komple ¢evrelenmis anis
2. Perineal yerlesim var
A.Anokutandz fistul
B.Anterior perineal anls

A.Alcak Tip (translevator)

1. Normal anal yerlesim var:
A.Anal stenoz

B.Komple ¢evrelenmis anis

2. Perineal yerlesim var:
A.Anokutandz fistul
B.Anterior perineal anls

3. Vulvar yerlesim var:
A.Anovulvar fistil
B.Anovestibularfistul
C.Vestibular anis

B. intermediate Tip:

1.Anal agenezis
A.Fistllsiz
B.Rekto-bulbar fistllli

2.Anorektal stenoz

B. intermediate Tip:
1.Anal agenezis
A Fistllsiz
B.Fistilll:
i-Rektovestibuler
i-Rektovajinal (algak)
2.Anorektal stenoz

C. Yiiksek Tip(supralevator)
1.Anorektal agenez
A.Fistllstz
B.Fistill:
I-Rektotretral
ii-Rektovezikal
2.Rektal atrezi

C. Yuksek Tip(supralevator)

1.Anorektal agenez
A.Fistllsiz
B.Fisttlld:
I-Rektovajinal(yiiksek)
ii-Rektokloakal
ii-Rektovezikal
2.Rektal atrezi

D. Digerleri:
Delinmemis anal membran,

vezika vs.

ekstrofi

D. Digerleri:
Delinmemis anal membran,

vezika vs.

ekstrofi
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Tablo 4.Wingspread Kilasifikasyonu

WINGSPREAD KLASIFIKASYONU (1984)

RAHFE MALFORMATIONS
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3. Anal stenosis
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Tablo 5. Alberto Pena’nin Onerdigi Klasifikasyon

Alberto Pena’nin Onerdigi Klasifikasyon

Erkek

Kiz

Kolostomi Kolostomi Kolostomi Kolostomi
Gerektirmeyen Gerektiren Gerektirmeyen Gerektiren
) +Vesibuler
4+ Rektoperineal
. Fistal**
kutandz
+Rektovaginal
+Rektolretratik defektler o
] Fistal***
(bulbar, prostatik) 4+ Rektovestibuler .
oL +Persistan
Fistl Fistal*
kloaka
+Rektoperineal +Rektobladder o
+Fistllstz
kutan6z neck fistlll _ i
inperfore anls
Fistl +Fistllsiz

inperfore anls

4+ Rektal atrezi

Ve stenoz

4+ Rektal atrezi

Ve stenoz

**Cerrahin

** Cerrahin tecribesi tecribesi ile
ile belirlenir belirlenir

***Cok nadir
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Tablo 6. Krickenbeck Uluslararasi Siniflandirmasi

Krickenbeck Uluslararasi Siniflandirmasi (2005)

Onemli gruplar ( major clinical groups )

Perineal ( kutantz ) fistdl

Rektouretral fistil

—Prostatik

—Bulber

Rektovezikal fistil

Vestibuler fistdl

Kloaka

Fistllstz

Anal stenoz

Nadir / bolgesel varyantlar ( rare / regional variants )

Pos ( pouch ) kolon

Rektal atrezi / stenoz

Rektovaginal fistll

H — fistdl

Digerleri

Tablo 7. ARM sonuglarinin dederlendiriimesinde kullanilan Krickenbeck Kriterleri

1.Derece Var

Gaz gaita kontrolii
2.Derece Yok
1.Derece Diyetle ¢ozliyor

Kabizlik var 2.Derece Laksatifle ¢ozullyor

3.Derece Diyet ve laksatifle ¢ozilmuyor
1.Derece Haftada 1-2 kez

Kilot kirlenmesi var 2.Derece Surekli, sosyal sorun yok
3.derece Surekli, sosyal sorun var
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2.9.Anorektal Malformasyonlara Yaklagim ve Uygulanan Tedavi Yontemleri

ARM’li bir hastada dikkatli yapilacak sistemik fizik muayene, malformasyonun
seviyesi hakkinda ¢ok ayrintili bilgiler saglar. ARM’li yenidoganlardaki en sik 6lum nedenleri,
birlikte gorilen ek anomaliler olup, ilk sirada kardiak ve renal anomaliler yer alir. ARM tani ve
tedavisi yaninda, ek anomalilerin de oncelikli olarak ayrintili bicimde ortaya konulup,
tedavilerine erken baslaniimasi hayati 6énem tasir. ARM’In cerrahi tedavisinin basarisi,
anomalinin seviyesi kadar, mevcut ek anomaliler, uygulanacak cerrahi teknik ve 6zellikle de
anorektal boélgenin inervasyonu ile yakindan iliskilidir. Bu nedenlerle ARM’li bir yenidogan
basvurdugunda, yasamsal tetkikler yaninda, ek anomalilerin (vertebral, Grogenital, kardiak,
trakeadzofajial, renal ve ekstremite) varli§i, anomalinin tedavisi ile iliskisi ve anomalinin
seviyesi titizlikle arastiriimalidir

ARM 6n tanisi konulan bir yenidodanda, yapilacak ayrintili muayeneyle cinsiyet
saptanmali, anal, Uretral, genital fistil acikliklari, acgikliklardan varsa gelen kapsamin
oézellikleri ve daha sonra ilave organ anomalileri belirlenmelidir. ® PA akciger grafisinde
diyafragmatik seviyeler, plevral sinusler, kalp ve akciger golgeleri, vertebra ve kosta
anomalileri ve olasi 0zofagus atrezisi degerlendiriimelidir. Direkt karin grafisinde
pndédmoperiton, barsaklara ait hava sivi seviyeleri, lumbosakral anomaliler ve kalsifikasyonlar
incelenmelidir. Rutin kan ve biyokimya analizleri yapilmali, oral beslenme kesilmeli, sivi
elektrolit tedavisi, gram pozitif ve gram negatif anaerob organizmalara etkili genis spektrumliu
antibiotikler baslaniimahdir. Dogumdan 24 saat gectikten sonra anal bdlgeye radyoopak bir
isaret konularak diz dirsek pozisyonunda c¢ekilen yan grafide, “prone cross table lateral view”
radyoopak isaret ile distal rektal pos mesafesi degderlendiriimelidir. Ek anomalileri ve rektal
pos seviyesini daha net ortaya koyabilmek amaciyla USG ve gerekirse BT incelemesi
yapilmalidir.(""#¥

Ayrintili incelemelerle ARM tipi ve anomali kombinasyonlari belirlenmeli, kolostomisiz
primer cerrahi girisim veya dnce kolostomi, sonra definitif cerrahi girisim karari tartisiimahdir.
Definitif cerrahi girisim oncesinde, kontinansi etkileyecek noral anomaliler ve sfinkter
kaslarinin durumu degerlendirilmelidir. On arka ve yan lumbosakral grafiler, fistilografi, distal
kolon grafisi, sistoskopi, elektrostimilator ile sfinkter kaslarinin muayenesi, pelvik MR ve
gerekirse EMG yapilmalidir.

Kolostomi, ARM’li hastalarda eskiden beri uygulanagelmekte olan glvenli bir
baslangic tedavisidir ve bu sayede bebegin beslenmesi ve gelismesi saglanabilir.“”* Pena ve
de-Vries tarafindan 1982 yilinda geligtirilen ve halen tim diinyada ARM tedavisinde standart
cerrahi yontem olarak uygulanan PSARP teknidinde, sfinkter kaslari ve perirektal sinirlerin

daha iyi korundugu iyi bilinmektedir. Ozellikle erkeklerde ylksek tip anal atrezilerde
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(rektovezikal fistll, rektoprostatik Uretral fistll) Georgeson ve ark. Tarafindan 2000 yilinda
tanimlanan ve gelistirilen laparoskopi yardimli abdominoperineal pullthrough (LYARP) son
yillarda tercih edilen ve umut vadeden bir yéntemdir. Bu yéntemde, perinede minimal
diseksiyon yapilmakta, distal rektum korunmakta ve rektum ‘muscle complex’ igerisinden
anatomisine uygun ve dogru bir sekilde perineye ilerletilerek anastomoz yapilabilmektedir.
Bu yontemde laparoskop yardimi ile peritoneal refleksiyon acilarak rektum disseke edilip
serbestlestiriimekte ve fistll tespit edildikien sonra endoklip ile baglanmaktadir. Rektum
gOrus alanindan alinip laparoskop ile pelvis tabaninda pubococsigeal kaslar gérilmektedir.
Disardan kas-sinir stumulatortiyle eksternal sifinkterin yerlesim yeri tespit edilip bu bélgeye
klgUk bir insizyon yapilarak igerden pelvik taban kaslarinin ortasi gézlenirken asagidan itilen
trokar tam orta hattan pelvise ilerletilir. Muscle complex ortasindan hazirlanan tinelden,
serbestlestirilen rektum perineye ¢ekilerek anokitanéz anastomoz yapilir. Boylece posterior
sagittal insizyonlardaki genis insizyonun adele kompleksinin tam ortasindan olmasina

ragmen adele ve sinirlerde meydana getirecegi yaralanma minimale indirilmektedir.

2.10.Anorektal Malformasyonlarda Tedavi Sonrasi Gozlenen komplikasyonlar

ARM tedavisindeki cerrahi islem sirasinda gosterilen maksimum titizlige ragmen,
ameliyat sirasinda ve/veya ameliyat sonrasinda bazi komplikasyonlar olusabilmektedir.
Ameliyat sirasinda olusabilecek komplikasyonlar, kanama, bakteriyel kontaminasyon, sfinkter
kaslari hasari, perirektal inervasyon hasari, iyatrojenik Uriner ve genital organ yaralanmalari
ve indirilen barsakta kismi veya total iskemi olusmasidir. Postop komplikasyonlar, indirilmis
barsadin tamaminin, bir kisminin veya sadece ucunun nekrozu, barsak ucunun yukari

kacmasi, anal stenoz, mukozal prolapsus ve enfeksiyondur.“®4”

Ge¢ komplikasyonlar ise
ameliyatin basarisi yani kontinansin saglanip saglanamamasidir.

ARM'lu hastalarin definitif cerrahisi sonrasi kontinansin degerlendiriimesinde, gaz-
gaita ayriminin  yapilabilmesi, kabizlik ve kuilot kirlenmesi  kriterleri  birlikte
degerlendirilmelidir.“? ARM’li cocuklarin uzun dénem takiplerinde 6nceleri Wingspread
Kriterleri uygulanirken, 2005 yilindan bu yana Krickenbeck Kriterleri kullaniimaktadir.“®#
Krickenbeck Kriterleri’'ne gore sonuglar, gaz gaita kontroll, kabizlik ve kllot kirlenmesi olmak

Uzere (¢ ana kriter agisindan degendiriimektedir (Tablo 8).
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2.11.Anal Kontinans Fizyolojisi

Kontinans, rektum igerisindeki muhtevanin kati, sivi veya gaz ayriminin yapilabilmesi,
sosyal olarak uygun ortam olusuncaya kadar tutabilmesi ve uygun zaman ve mekanda
gaitanin yapilabilmesi olarak tanimlanabilir.

Anal kontinansi etkileyen faktérler sunlardir.

1. Anorektal ylksek basing hatti

2. Anorektal acgi ve flap valv mekanizmasi

3. Rektal kompliyans, kapasite ve motilite

4. Anal ve rektal refleks mekanizmalari

5. Kolonik gecis zamani, gaita hacim ve kivami

Anorektal birlesim yeri ve anal kanala uygulanan ekstrinsik ve intrinsik basinglar
kontinansin saglanmasinda onemlidir. Ekstrinsik basin¢g barsak duvarindan saglanir ve
intraabdominal basincin arttigi ikinma veya 6ksurme gibi durumlarda ekstrinsik basing artar.
intrinsik basing pelvik taban ile sfinkter kaslarindan kaynaklanir ve M. puborectalis, IAS ve
EAS’in kasiimasi intrinsik basinci artirir. Anal kanalin manometrik incelemeleri sonucunda 2—
5 cm’lik bir fizyolojik yiiksek basing hatti saptanmistir ve bunun %85 ‘inden IAS diiz
kaslarinin kasilmasi sorumludur. Bu yiksek basing hatti barsak igeriginin rektumdan anal
kanala gegcmesine engel olur.®?"

M. puborectalis’in tonik kasilmalari anorektal bileskeyi 6ne c¢ekerek bir yandan
anorektal aclyi, diger yandan anterior flap valv mekanizmasini olugturur. Dinlenme sirasinda
anorektal agi 80—-90 derece olup, karin ici basinci arttiginda M. puborectalis’in tonik aktivitesi
artar ve anorektal ag¢i daha belirgin hale gelerek, rektumun anal kanal lizerine kapanmasiyla
flap valv mekanizmasi ortaya cikar. M. puborectalis’in gevsemesinde bir yetersizlik varsa,
defekasyon sirasinda gaitanin anal kanala gecisi engellenir ve pelvik ¢ikis obstriiksiyonu
gelisir. Normalde kontinansin saglanmasinda ylksek basing¢ hatti ve anorektal aciyla iligkili
flap valv mekanizmasi en 6nemli iki komponenttir. Hangisinin daha énemli oldugu acik
degilse de, izole sfinkter yaralanmalarinda anorektal a¢i normal oldugu halde inkontinans
gelisirken, anal kanal basinci normal ise, anorektal a¢i normal olmasa bile inkontinans
nadiren gorilir.®2"49)

Rektum normalde bostur. Dinlenme kontraksiyonu sirasinda olusan retrograd basing
farki sonucu, enterik icerik sigmoid kolona yonelir. Rektum disuk intraluminal basincini
surdUridrken hacmini pasif olarak artirir. Buna rektal komplians denilir. Kompliansin azaldigi
durumlarda rektumun ani olarak dolmasinda defekasyon hissi olusur. Komplians arttiginda
ise, rektum asir dolsa da defekasyon hissi olusmaz. Rektal distansiyon, mide, ince barsak

ve kolonda inhibisyona yol agar. " Bu sekilde yavas gaita birikmesi rektumun uyum
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saglayabilmesi icin dnemlidir. Asiri gaita gelmesi ve hizli kolonik gegis zamani, rektumun
rezervuar kapasitesini aniden asarak inkontinansa yol agabilir?”>%

Rektumdan ¢ikan afferent sinir uyarilari, n. pudentalis ve pelvik pleksus araciligiyla
sakral 2-3’e tasinirken, anlsten kaynaklanan afferent uyarilar sadece n. pudentalis yoluyla
iletilir."® Rektumda son duyu algilamasi oldugu gdsteriiememisse de, proktektomi
sonrasinda bir duyu azalmasi gelistigi bilinmektedir. Anal kanalda birgok son duyu organi
bulunmaktadir ve bunlar 1s1, dokunma ve agri gibi duyularin ayrimini, anudsu ¢evreleyen cilt
dokusuna goére daha iyi yapabilmektedir.®” Dinlenme sirasinda IAS kendi tonusuyla kasili
pozisyonunu surdirmeye devam eder. EAS ve m. puborectalis de, uykuda bile devam eden
bir elektromiyografik aktivite gostermektedir. Ayica submukozal damarsal yastikciklar da anal
kanalin kapali kalmasina yardimci olur.®’ Rektal dolgunlugun artmasi IAS’nin gevsemesine,
es zamanl olarak EAS ve m. puborectalis tonusunun artmasina yol agar. Boylece, rektum
yeni hacmine uyum gosterirken, EAS de bazal aktivitesini arttirir. Rektumda hacim artisi
blylk oranda olursa, defekasyon zorunlulugu ortaya ¢ikar ve diiz kaslarda tam bir gevseme
meydana gelir.®) Rektal distansiyonun hissedilmesini saglayan reseptérler sadece rektumda
degil, ayni zamanda M. levator ani etrafinda da bulunur. Rektal distansiyon sonucunda,
intramural intrinsik ndronal yolla iletilen rektoanal inhibitdr refleks araciligiyla, iAS’de
gevseme, EAS’de kasilma olusur. Hirschsprung Hastaliginda ndronal patolojilerden dolayi
rektoanal inhibitér refleks yoktur ve distansiyona karsilik gevseme olusmaz®'*? Yakin
zamanda, ustte sigmoid kolonda ve altta rektumda bulunan iki distk basing bélgesinin
arasinda yuksek basinc¢h bir bdlge oldugu gdsterilmistir. Shafik tarafindan “rektosigmoid
bileske inhibitér refleks” olarak adlandirilan bu refleks ile rektosigmoid bdlge gevseyerek

r.™) Kolonik kitle yeterli hacime ulasip, sigmoid

sigmoid igerigin rektuma gegcisi saglani
kontraksiyonlar baglayana kadar rektosigmoid bodlge gevsemez. Kolonik gecis zamani, gaita
hacim ve kivami da kontinansi etkilemektedir, ancak bu faktérler dogumsal olmaktan ¢ok,

edinseldir.
2.12.Konstipasyon ve Fekal inkontinansh hastanin degerlendirilmesi

Konstipasyon; Normal digkilama olayinin yapilamayisi, yetersiz olusu veya diskinin
uzun sure bekletiimesi sonucu sert diskilama tablosudur. Obstipasyon ise digkinin hem kati
hemde digkilamanin seyrek olmasi olarak tanimlanir. Konstipasyon bir tanimlamada ise
haftada 3 defadan az diskilama, gaitanin sert olmasi, digkilamanin agrili olmasi ve istege
bagli digki tutmaktir. Tanimi yapilirken digkilama sayisindan ¢ok, digki kivami ve digkinin su
iceriginin orani énemlidir. Kabizlik ve enkoprezis c¢ocuklarda sik karsilasilan tablolardir.
Kabizlik bir tanidan ziyade bir semptom olarak kendini go&sterir. Nedenleri olarak
defakasyonun evrelerinden bir veya bir kagindaki aksakliklar, proksimal ince barsak ve

kolonu ilgilendiren bir motilite bozuklugu, defakasyon paterni ile barsak motilitesi normal
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olmasina ragmen digkinin kendisinden kaynaklanan anormallikler olarak o6zetlenebilir.
Kabizlik ya kisa sureli ve gecici veya kronik olur. Bir aydan uzun slren kabizlik kronik

kabizlik olarak olarak degerlendirilir®®

Fekal inkontinans
Anatomik veya organik (anal malformasyon, anal cerrahi, travma, meningomiyelosel,

bazi kas hastaliklari) bir nedenle digki tutamama olayidir.

Fekal soiling (altini kirletme)

Anatomik veya organik lezyonun varligina bagli olmaksizin istem disi ve devaml
olarak birmiktar sivi digkinin i¢ ¢camasira sizmasidir. Genellikle fekalomla (genis digki
kitlesi)beraberdir. Diger bir ifadeyle i¢c gamasirinin kirlenmesi olarak tanimlanir

Enkoprezis (altina kagirma)

istemli veya istemsiz, devamli yada tekrarlayan diski kacirilimasi veya ¢amasirin
kirlenmesi olayidir. Enkoprezis ¢ogunlukla kronik konstipasyon sonucu olusmaktadir. Ancak
%S5 olguda kabizlik olmadanda gorulebilmektedir. Kronik konstipasyon ve megakolon geligimi
sonucu rektal duvarin geniglemesi, anal kanalin kisalmasi, veya noérolojik bir bozukluk
olmaksizin EAS ‘in Uzerine yaslanan genis digki kitlesi (fekalom)enkoprezis olayina neden
olur.

Gaitanin biriktirilmesi, kolonda uzamis fekal staza neden olurken pasajin yavaslamasi
kolonda digki sivisinin daha fazla emilmesine ve digkinin sertlesmesine neden olur. Rektum
duvarindaki gerilimin kroniklesmesiyle refleks arki inaktive olur. internal anal sifinkterin
surekli acik kalmasi nedeni ile olgularin %70Q’inde kilotta diski bulagiklari(soiling, kilot
kirlenmesi)gorilmeye baglanir. Bu durumda rektumda gerilme hissinin baglamasi igin
gereken diski miktari normalden daha fazladir. Bu nedenle diskilama hissi daha baslamadan
IAS gevsemekte, anal kanal da kisa oldugundan rektumu dolduran diskinin bir kismi kilota
kacgiriimaktadir. Fonksiyonel kabizhdin ciddiyeti cocugun psikolojik sorunlari ile birlikte artis
gosterir. Cocuklarin %20’sinde ise kabizlik ve kilot kirlenmesine sekonder olarak ciddi
psikolojik problemler ortaya ¢ikmaktadir®®

Sertlesmis digkl anal kanaldan gegerken anal iritasyon ve fisstr olusur, agri yapar
digkilama ertelenir, sertlesen gaita yapilirken fissir daha da agirlagir, agri artar, agrida
ertelemeye sebep olur, digski daha da sertlegir ve kisir dongu ile konstipasyon agirlagir.

Enkoprezis terimi ilk kez 1926 yilinda Weissenberg tarafindan sadece psikojenik
kokenli kilot kirlenmelerini tarif etmek igin kullaniimistir Ancak zaman iginde fekal inkontinans

ve kilot kirlenmesi ile es anlaml olarak kullaniimaya baslanmistir. Okul ¢agi ¢ocuklarda
(57,58)
r

enkoprezis olsun veya olmasin kronik konstipasyon daha fazla goérilmektedi

Enkoprezisi olan ¢ocuklarin blylk bir kisminda tuvalet egitimi tamamlanamaz. Bu ¢ocuklarin
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%30’'unda ayni zamanda eniirezisde mevcuttur® Bu durum her iki sistemi ilgilendiren
anorektal veya kloakal malformasyon gibi karmasik bir konjenital anomalinin pargasi
olabilecigi gibi karmasik veya bir sistemin diger sistem Uzerine etkisinden dogan basit
nedenlerden de kaynaklaniyor olabilir. Kronik konstipasyon ve enkoprezisli
hastalarin%33’linde nokturnal,%20’sinde dilrnal enlrezis,%10’da ise tekrarlayan idrar yolu
infeksiyonu goruldigu igin Uriner sistem sorgusu mutlaka yapiimahdir.(Tablo.9)

Kabizlik her iki cinste de esit gorilmesine ragmen, enkoprezis erkek cocuklarda
ortalama 4 kat daha fazladir®**** Erkek cocuklar oyun nedeniyle tuvalete gitmeyi geciktirirken
kizlar ise ev disinda tuvalete gidemedigi igin defakasyonu geciktirirler. Enkoprezisli hastalar
karin agrisi, konstipasyon veya enterokolite bagli ishal sikayeti ile basvurabilir.

Tablo 8.Fekal inkontinans nedenleri®®

Yapisal Fonksiyonel Norojenik

Anal stenoz Hirschsprung hastaligi Spinal disrafizm

Anorektal ve kloakal ) ) . )
Kronik malabsorbsiyon ve diyare Sakral agenezi

malformasyonlar

Ekstrofi kloaka Kronik kabizlik Spinal travma

Sfinkter zedelenmesi Noéronal intestinal displaziler Spinal timoérler
Segmental kolon dilatasyonu Transvers myelit

Sakrokoksigeal teratom

Sistemik norolojik hastaliklar

Konstipasyon nedenleri

Konstipasyon organik veya fonksiyonel nedenle olabilir. Cocuklarin ¢ok kuglk bir
bdliminde kabizlik organik nedene baglidir, ancak konstipasyonun éncelikli olarak organik
nedenleri aragtinimahdir. Kabizhgin  6nemli nedenlerinin  basinda gelen diski
kompozisyonundaki anormallik genellikle beslenme bozukluklarina bagh gorulur.
Malnatrisyon, agirhkh inek sitl icme ve mamalarin yanlis hazirlanmasi, digki hacminin
azalmasina ve sert kivamda olmasina sebep olur. Anuler pankreas, malrotasyon ve
konjenital pilor stenozunda da diskinin yapisi anormaldir. Kistik fibrozis, anal stenoz, anterior
ektopik anus, presakral kitleler, anal fissiir veya anal abse gibi patolojilerde gaitanin yapisi
bozulmus olup konjenital veya yapisal anomaliler de konstipasyonun diger nedenleri

arasindadir.®® Meningomyelosel, miiskiiler distrofi, polimyelit, polinevrit gibi ekstrinsik
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ndéromuskiler hastaliklarda da konstipasyon gérilir ve genellikle noérojenik mesaneyle
birliktedir. Respiratuvar distres sendromu, sepsis veya elektrolit bozukluklari, hiperkalsemi,
hiperkalemi, hiperparatroidizim ve hipotroidizim gibi ¢esitli metabolik veya endokrin patolojiler
ve bazi farmakolojik ajanlar da barsagin intrinsik motilitesinde bozukluklar ve kabizlik
olusturur. Basta aganglionik megakolon olmak Uzere mekonyum tika¢ sendromu, kigtk sol
kolon sendromu, néronal intestinal displaziler de konstipasyon nedenleri arasindadir.

Fonksiyonel konstipasyon (idiopatik konstipasyon); Cocuklarda en sik gortlen,
herhangi anatomik, nérojenik veya baska bir nedene dayandirilamayan diskilama ve kolonik
motilite bozuklugudur. Diskilama aliskanhdi bozuk olan ve istemli olarak digkisini tutan
cocuklarda gorulir. Bu kabizhda ‘kronik retansif kabizlik'veya ‘habitiiel kabizlik’ da
denilmektedir. Sosyopsikolojik, ailesel ve kiltirel faktorlerin etkisi buylktir. Tedavi
edilmedigi veya dikkate alinmadigi durumlarda enkoprezis gibi ciddi sorunlara neden olabilir.
Enkoprezis ile birlikte bulunmasi psikolojik nedenleri de akla getirmektedir. Tuvalet egitiminin
yetersizligi, diyet degisiklikleri, stres, hastalik durumu, oyun veya bagka bir sebeple ¢ocugun
tuvalete gitme gdrevini ertelemesi gibi durumlar sebep gosterilse de hig birinin bilimsel bir
dayanag@i yoktur. Fonksiyonel kabizlik; Cocudun digkilama ihtiyacini istemli veya istemsiz
olarak bastirmasi olarak adlandirilabilinir. Rektum, dizenli sekilde bosaltilamadigindan,
giderek genisler, tonusunu kaybeder, geriimeye karsi duyarsizlasir ve hatta normal
digkilamanin yapilabilmesi icin daha ylksek intrarektal basinca ihtiya¢ duyulur, yani
defakasyonun baslayabilmesi i¢in rektumda daha fazla digkinin birikmesi gerekir.

Kabizlik veya digki inkontinansi nedeni arastirilirken; Kabizligin ne zaman basladig,
digkinin kivami, digkilama sikhgi, digkilamanin agrili veya agrisiz olup olmadigi, kilot
kirlenmesi ile beraber olup olmadigi, daha dnce uygulanmis tedavi yontemleri ve kullanilan
ilaclar sorusturmalidir. Kilot kirlenmesinin sikhdi ve kilota bulasan digki miktari énemlidir. Az
miktarda digki ve gaz kacgirma mindr inkontinans, ¢ok miktarda diski kagirma ise mayor
inkontinans olarak tanimlanir©®

Kabizlik veya digki inkontinansi ile basvuran hastada, gastrointestinal, genitolriner ve
ihtiya¢ duyuldugu takdirde nérolojik muayene yapilmalidir. Perine boélgesi muayenesi oldukca
onemli olup anlsun lokalizasyonu, anal fistil, anal fisslir ve anal abse de@erlendiriimeli ve
rektal tusede anal kanala ve sifinkter tonusuna bakiimalhdir

Laboratuar calismasi olarak; Direk karin grafisi ve kolon grafisi, transanal USG, adele
kompleksini degerlendirmek igin ise bilgisayarli tomografi ve magnetik rezonans(MR)
incelemesi yapilabilir. Bunlara ek olarak anal manometri ile IAS ve EAS aktivitesi

degerlendirilir. Ayrica anterior meningosel, teratomlar ve duplikasyonlarda arastirmahdir
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2.13.Anorektal malformasyonlu hastalarda Konstipasyon ve Fekal inkontinans
tedavisi

Anorektal malformasyonlu hastalarin definitif amaliyat sonrasinda ortaya g¢ikacak
problemlerini, yapilan ameliyat kadar malformasyonun derecesi de belirler. Yiksek tip
anorektal malformasyonlarda operasyon ne kadar basarili olursa olsun ¢ocugun digkisini
kontrol edebilme sansi zayiftir. Anorektal malformasyon nedeni ile opere edilen ve digki
kontroliinde problemleri olan hastalar kabaca degerlendirildiginde algak seviyeli ARM’larin
definitif amaliyatlari sonrasinda diski kontroli hastalarin %90’inda tatminkardir. Yiksek ve
intermediate tip ARM’ler icin ayni seyin sdylenmesi zordur. Algcak ve intermediate ARM'da ise
kontinansin saglanmasi 5 yas sonrasinda beklenilmelidir®".Yiiksek tip malformasyonlarin
operasyonlarindan sonra ise tam bir kontinansin saglanmasi i¢in 10 yasini gegcmesi gerekir.

Normalde digki kontrol kriterleri; Kati veya sulu digkinin ve gazin rektuma geldigini
hissedebilmesi, tuvalete gidene kadar tutabilmesi, gaz cikarilmak istendiginde sadece gazin
¢lkarilabilmesi, gaita cikarilmak istendiginde gaita c¢ikarilabilmesi, digki kivamini ve sikhgini
ayarlayabilmek icin hicbir ilag veya girisime ihtiya¢ duyulmamasi olarak tanimlanabilir.

Wingspread konferansinda ilk kez ARM’li cocuklarin amaliyat sonrasi izlemleri ile ilgili
standartlar kararlastiriimigtir. Burada alinan karara gore hastalar doért gruba ayrilmig; 1-
Temiz, 2-Kilotunu kirleten, 3-Aralikli digkisini kagiran,4-Sdrekli digki kagiran. Bu gruplarin
her biride diskisini biriktiren veya biriktirmeyen olarak 2 alt gruba, bu alt gruplarin her biride
tedavisiz, zaman zaman tedaviye ihtiya¢c duyan ve tedaviye slrekli muhta¢ olmak Uzere 3 alt
gruba ayrilmistir. Fakat bu karmasik sistem umulan sonucu vermemistir. Degderlendirmeler
daha c¢ok rektospektif ve subjektif dederlendirmelere dayandigindan sonuglar genellikle
‘iyi’'seklinde yorumlanmistir®® Ancak yakin dénemde yapilan degerlendirmelerin sonucu bu
kadar iyimser degildir. Objektif kriterlere dayali ¢alismalar hastalarin beklenenden daha
azinin normal bir kontinansa sahip oldugunu ortaya koymustur.

ARM’lu hastalarin rektal tuse ile kontinans durumlari az ¢ok degerlendirilebilse de
gercek degerlendiriimeler daha objektif uygulamalarla yapiimaldir. Kontinansin
degerlendiriimesindeki kriterler, anorektal manometre ile dlgllebilen anal dinlenme ve sikma
basinglari, anal inhibituar refleks, rektumun gerilme karsisindaki kompliansi (digkilama hissi),
pelvik taban kaslarinin elektromiyografisi ve defakografisi olmalidir (6354

Langemeijer ve Molenaar tarafindan 1991°'de Onerilmis olan skorlama sistemi
anorektal manometreyle; Anal sikma basincinin, inhibituvar refleksin ve diskilama hissinin
degerlendirilmesi Gzerine kuruludur.(Tablo 9)

Bu skorlama sisteminde arzu edilen hastanin toplam 3 puan almasidir. Bu puana

sahip ¢ocuklarin normal bir yasam sirdirebilece@i kabul edilmigtir.
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2 puan alan c¢ocuklarin ise her giun anal sifinkter kaslarini istemli olarak kasma
jimnastiginin yapilmasi, diyetlerinin digkiyi sertlestirecek sekilde ayarlanmasi, gerekiyorsa
dizenli lavmanlarla barsaklarinin bosaltiimasiyla %15-46’sinin hem daha iyi bir skora
ulasabilecekleri hemde sosyal uyum iginde yasamlarinin saglanabilecegi kabul edilmistir. Bu
grupta yer alan c¢ocuklarin 8 yasindan sonra bio-feedback egitimine baslayabilecekleri
disunudlmastar.

1 Puan altinda olan c¢ocuklarda ise diskinin kontrol edilebilme olasiliginin hemen

hemen hi¢ olmadigi kabul edilmigtir.

Tablo 9.Anorektal fonksiyonlarin degerlendiriimesinde g6z dnine alinan Kriterler"®

Manometri Puan Tedavi

IR + SB + ASH + 3 Gerekmez
IR - / SB + ASH + 2 Biofeedback
IR - / SB - ASH + 1 Lavman

IR - / SB + ASH - 1 Lavman

IR - / SB - ASDH - 0 Kolostomi

IR= Inhibituvar Refleks, SB= Sikma Basinci, ASH= Acil Sikisma Hissi

Ancak ARM'lu hastalarda anal kanal kisa ve etrafindaki kas yapilarida asimetrik
oldugundan bu hastalarda anal manometrik élgtimler zordur.

Diski kontrolinde sifinkter kas yapilari, anorektal hisle beraber kolonik motilite de
onemlidir - ARM’ un definitif cerrahi tedavi sonrasinda istemli barsak hareketlerine sahip,
kilot kirlenmesi ve kabizlik sikayeti olmayan c¢ocuklar tam kontinan olarak kabul edilir.
Kontinans oranlari perineal fistil ve rektal atrezi icin %100 iken, vestibller fistlllerde
%71,bulber Uretral fistlillerde %32 prostatik Uretral fistlllerde %28,persistan kloakada %22
dir®),

Definitif ameliyat sonrasi hasta gliniin belli saatlerinde bol miktarda gaita yapiyor, geri
kalan zamanlarda ise bezi temiz kaliyor ise digki kontrolu tamdir. Aksine bezinde surekli
kirlenme varsa veya distansiyonu bulunuyor, yani tam bir kolonik bosalma yapamiyorsa digki
kontroli beklentisi dusik olacak anlamina gelmektedir. Anal sifinkterler sikma basincina
sahip degilse ve digskilama hissi de yoksa hasta yasaminda barsaklarini diizenli lavmanlarla
bosaltmak zorunda kalacaktir.

Cocuklarin kolonik moatilitelerinin dizenlenmesi igin dizenli beslenmeleri, mimkin

oldugu kadar abur cubur besinlerden kacinilmalidirlar. Lavman, diyet ve ilaclarin yardimiyla
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r®. Cocugun yasi ilerledikce

inkontinan hastalarin ¢ogunlugu 24 saat temiz kalmaktadi
baskasindan destek almadan barsak temizligini yapmak isteyebilir. Bu istek kontinan
apandikostomi (Malone prosediri) yapilmasiyla karsilanilabilir. Apendektomi yapilimis
¢ocuklara ayni islem ¢ekum duvarindan alina filebin tibdlarizasyonuyla mimkdnduir.

Bir baska problemde bu hastalarda rektumda gaitanin sertleserek birikmesidir.
Duzenli dilatasyon uygulanmasi, lavman veya fitillerin kullaniimasiyla bu taslasmanin ortaya
cikmasi onlenebilir. Taslasmis gaita olmasada ameliyat sonrasi, Ozellikle ylksek tip
malformasyonlarda ortaya ¢ikan kabizlik blytk bir sorundur. Kabizlik konusunda aileler
bilgilendirilmelidir ve ortaya cikar ¢ikmaz laksatif veya gerekirse lavmanlara baslaniimalidir.
Konservatif tedaviyle dizeltilemeyen kabizliklarda distal kolon grafisi ¢ekilerek kolonun dilate
olup olmadigi arastiriimalidir. Hastalar barsak egitim programlari, laksatifler, motilite
duzenleyici ilaglar, retrograt veya anterograt bosaltici lavmanlarla kontinan bir yasam
surdurebilirken, ancak bir kisminda ikincil amaliyata ihtiya¢ duyulabilir.

Diyetin dizenlenmesine, diskiyl katilastiracak veya barsak hareketlerini yavagslatacak
ilaclarin kullaniimasina, bosaltici lavmanlara ve emosyonel destege ragmen digkisini sosyal
yasamini sUrdirecek dizeyde kontrol edemeyen ve ikincil amaliyat endikasyonuna da sahip
olamayan c¢ocuklara kalici kolostomi &nerilebilir. Ancak bu hastalarin énemli bir kisminin
barsak egtimi programi (BEP) sayesinde kabul edilebilir bir sosyal yasam dizeyine
getirilmeleri mimkindur. BEP 6ncesinde kolon grafisi ¢ekilerek kolonun uzunlugu tespit edilir
ve kolonun uzunlugu vyeterli ise hatta uzunsa bu cocuk igin bir avantaj sayilabilir. Bu
hastalarda kolonun tamamen bosalmasini temin edecek lavman sivisinin miktari saptanir ve
her aksam duzenli uygulanir. Amag¢ kolonun 24 saatte boyunca bos tutulmasi ve hastanin
temiz kalmasidir. Kolonu kisa olan hastalarda ise motiliteyi yavaslatacak ilaglar, gerekirse

kabiz yapici diyetlerde denenebilir.

Barsak Egitimi Programi (BEP)

ARM nedeni ile opere edilmis hastalar degisik tipde barsak fonksiyon bozuklugu ile
karsimiza ¢ikmaktadir. BEP’nin temeli bu cocuklarin yasam Kkalitesini artirmaktir. BEP’in
basariya ulasmasi doktor veya hemsirenin kendilerini bu ise adamalari, bu ise zaman
ayirmalari istekli olmalari ve aile ile iletisimlerine baghdir. Bunlardan birinin eksikligi basari
sansini azaltacaktir.

Barsak egitim programi(BEP) diski kontroli bozuklugu igin gelistiriimis bir tedavi
yontemidir. BEP’nin temeli hasta veya hastanin ailesine giinde bir kere barsakta biriken
digkinin lavmanla digari bosaltiimasinin &gretiimesi ve 24 saat boyunca hastanin digki
kacirmadan temiz kalmasini saglamaktir. BEP’nin 6ncesinde gocugun gunluk lavman miktari

ve sekli belirlenmelidir. Uygun lavman sekli ve miktarinin belirlenmesi igin bir hafta boyunca

40



¢ocuk gunlik ayakta karin grafi ¢ekilerek degerlendirilir. Bdylece kalin barsaktaki gaitanin
bosalip bosalamadigi gdérular. Bir haftanin sonunda, kalin barsagin en iyi sekilde
bosaltiimasini saglayan lavman sekli ve miktari saptanarak gerekirse diyet veya ilag
destegide saglanip c¢ocugun bir gin boyunca altina digki kagirmadan kuru kalmasi
saglanabilir.

Cocuklarin belli yastan sonra bagimsiz davranma istedi ve baskalarinin kendilerine
lavman yapmamasi istedi dogabilir. Bu nedenle c¢ocugun kendi kendine lavman
yapabilmesini saglamak icin ACE(antegrad continent enama)islemi uygulanir. Cerrahi olarak
gobek ile kalin barsak arasina bir sondanin gecebilecedi kadar bir agiklik olusturulur ve
lavman sivisi kalin barsaga buradan verilir. Bu sekilde g¢ocuk kendi lavmanini yapabilir
duruma gelmis olur.

Ailelere, ¢ocuklarinin digki kontrolinl saglayamama olasiligi, onlari hayal kirikligina
ugratmadan uygun bir dille anlatiimahdir. MUmkin olduk¢a erken dénemde, ilerideki
dénemlerde ¢ocuklarinin digki kontroll hakkinda bilginin verilmesi gerekir.

ARM tipi belirlendikten sonra digki kontroll agisindan bir tahmin yapilabilir. Eger bir
cocukta vestibdler fistll, perineal fistul, rektal atrezi, rektolretral bulber fistll veya fistllstz
ARM varsa, bu cocugun 3 yasindan sonra istemli barsak hareketlerine sahip olmasi
beklenebilir. Ancak bu cocuklarin ciddi kabizlik, diski kagirma ve digki tasi olusumunun
onlenmesi yénidnden ciddi takibe alinmasi gerekir. Eger bir ¢ocukta 3cm’den blyuk ortak
kanali olan persistan kloaka veya mesane boynu fistili seklinde ARM tipi varsa bu gocugun
ileride temiz kalabilmesi ve sosyal hayata katilabilmesi icin BEP’na ihtiya¢ duyacagi aileye
sdylenmelidir. BEP, ¢ocuk U¢-dort yaslarinda henliz ev ortamindayken baglanmalidir. Eger
tuvalet egitimi ile basariya ulasilamaz ise vakit gecirmeden BEP’na baslanmalidir. Bdylece
alti kirli kalan gocugun psikolojik olarak etkilenmesi de engellenmis olur.

ARM’In cerrahi tedavisi sonrasinda diski kontrol bozuklugu olan ¢ocuklar, genellikle
kétlu seyirli ARM tipine sahip ve ciddi ek anomalileri olan ¢ocuklardir. Bunlar ancak BEP
tedauvisi ile iyi bir yasam kalitesine sahip olabilirler.

Diski kontrol bozuklugu olan ¢ocuklar kendi aralarinda iki gruba ayrilir. Yavas barsak
hareketi olanlar ki bunlar kabizdir. Asiri barsak hareketi olan grup ise ishaldir. Kabiz olan
hastalarin kalin barsak hareketleri ileri derecede azalmistir. BEP‘nin temeli ailelere
¢ocuklarinin kalin barsagini gunde bir kere lavmanla bosaltmayi 6gretmektir. Bu olgularda
Ozel bir diyet veya ilaca gereksinim yoktur. Aslinda bu c¢ocuklar kalin barsaklari yavas
calistigi igin kabizdirlar ve lavmanlar arasinda kuru kalmalari bu sayededir. Onemli olan bu
cocuklarda kolonun tamaminin bosalmasini saglayacak lavman miktarinin tayin edilmesidir.
Kolonun tamamen temizlenememesi durumunda geride kalan digki nedeni ile hasta altini

kirletebilir.
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Diger grup ise ishali olan ¢ocuklardir. Kalin barsak lavmanla kolay bosaltilir ancak
hizli barsak hareketleri nedeni ile yukardan gelen digki ile yeniden Kkirlenir. Bu grup
hastalarda ise kabiz yapici diyet ve/veya ilaglara gereksinim duyulur.

Bu program devamli bir slre¢ olup, kisiye 6zel olarak dizenlenmelidir. Genellikle
¢ocuga uygun lavmanin ayarlanmasi 1 haftalik deneme sonucunda tespit edilebilmektedir.
BEP uygulanan cocuklarin %90‘dan fazlasi yapay olarak temiz kalmakta ve normal
hayatlarini strdirebilmektedir.

ilk adim temizlik yapilmadan 6énce kolon grafisi ¢ekilmelidir. Suda eriyebilen kontrast
madde kullaniimali, baryum asla kullanilmamalidir. Kolon grafisi sonrasinda geg¢ film alinarak
kolon gecis zamani tespit edilmelidir. Kolon g¢alisma hizina gére BEP uygulanmali ve
sonuglari gunlik takip edilmelidir. Lavman sivisinin miktari ve icerigi kolonun temizligini tam
saglayincaya kadar artirilir ve gunlik diz grafiler g¢ekilerek kalin barsadin bosalip

bosalmadidi takip edilir.

Lavman

Lavman olarak kullanilan ¢esitli Griinler mevcuttur olup, fosfat icerikli lavman (Fleet)
en ¢ok bilinen ve eczanelerde hazir olarak bulunmasindan dolay! en populer lavman tartdur.
Cocuklarda fosfatli (Fleet) lavmanlarin kullanimi kisith olup vicutta birikim 6zelligi ve sivi
elektrolit bozuklugu olusturmalari nedeniyle lavman olarak yanlizca tuzlu su veya izotonik
serum tercih edilmelidir, ancak bu sivilarin vicut 1sisinda olmalari gerekir.

Lavman sivisinin barsaga veriimesinde uygun feeding sonda, nazogastrik sonda
veya foley sondalar kullanilabilir. Lavman sivisinin asildigi yikseklik lavmanin verilis hizini
ayarlar ve sivi 5-10 dakika icinde verilirmelidir. 5-10 dakika beklendikten sonra, hasta
tuvalete oturtulup tuvalette 15-30 dakika bekletilip diski miktarina bakilarak kolonun bosalip
bosalmadigi degerlendirilir. Lavmanin ilk yapilisina Doktor veya Hemsire eglik etmeli ve
hasta ve yakinlarina anlasilabilir sekilde gdsterilip anlatiimalidir.

Lavman o6zellikle ana 6gun sonrasi yapilir. Yemeklerden sonra olusan gastrokolik
refleksten yararlanilarak lavmanin etkinligi artirihir. Lavman etkinliginde diyet énemli olup
hastanin barsak aliskanlidina gore kabiz yapan veya barsak hareketlerini artiran gidalar
tespit edilir. 24 saatde hastanin temiz kalmasini saglayan lavman sekli ve miktari tespit
edildikten sonra hastanin sevdigi besinlerin lavman Uzerine olan etkinligi denenerek tespit
edilip diyet genisletilebilir. Lavmana olumsuz etkisi olan gidalarin ise tamamen diyetten
cikariimasi gerekebilir.

BEP bazi ARM’lu hastalarda émur boyu devam adebilir. Ancak bir miktar barsak

kontrol potansiyeli olan ¢ocuklara barsak hareketlerini nasil kontrol edebilecegini bulmaya
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¢alisarak yardimci olunur. Bu denemelere sosyal ortamdan uzak veya okul o6ncesi
zamanlarda baglaniimalidir.

ileri yasta veya ergenlige giren hastalar kendi lavmanlarini bagkalarindan bagimsiz
yapmak isteyebilirlerki bunun i¢in kendi kendine lavmani rahat kilacak “Malone” proseduri
uygulanabilir. Malone isleminin sadece lavman sivisini vermede kullanilacak bir yol oldugu
vurgulanmali ve bu islemin yapilmasi i¢in gocuk uygulanan BEP ile mikemmel sekilde temiz
kalmali aksi takdirde gereksiz bir cerrahi islem olarak kalacaktir.

Bu islem apandiks’in vaskuleritesi korunarak karin duvarina Ozellikle gébege sivi
kacagini 6nleyecek ancak sonda girmesine misade edecek sekilde osteomize edilmesi
esasina dayanir. Apendiks’i olmayan veya alinmis ¢ocuklarda ise ¢ekum serozasina veya
baska barsak dokusuna ayni islem uygulanabilir (neo-apandikostomi). Boylece gocuk gobek

deliginden sondayi ilerleterek kendi lavmanini yapabilecek hale gelecektir.®”
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MATERYAL ve METOD

Bu ¢alismada Dogu Anadolu Bélgesinin referans hastanesi konumunda olan ve Dogu
Anadolu Bolgesi tim illerine hizmet veren Atatirk Universitesi Tip Fakdltesi Arastirma
Hastaneleri kayitlari ve Atatiirk Universitesi Tip Faklltesi Yakutiye Arastirma Hastanesi
Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal klinik arsiv bilgileri ve hasta kayitlari esas kaynak olarak kabul
edilmigtir. ilgili klinikte 1996 yili basindan 2009 yili sonuna kadar Definitif operasyonu
tamamlanmis olan anorektal malformasyonlu hastalarin gaita kontinanslari anal atrezi
tiplerine gére degerlendirilip, karsilastirilmasi amag edinilmistir.

Atatiirk Universitesi Tip Fakdiltesi Yakutiye Arastirma Hastanesi Cocuk Cerrahisi
Anabilim Dal kliniginde definitif operasyonu tamamlanmis anorektal malformasyonlu
hastalarda uzun dénem komplikasyonlarin basinda gelen konstipasyon ve gaita inkontinansi
gorulme sikhgr degerlendirilmistir. Calisma igin gerekli olan etik kurul karari alindiktan sonra
Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi arastirma hastanesi arsiv kayitlari ile Cocuk Cerrahisi
Anabilim Dali klinik arsiv kayitlari geriye donuk olarak incelenmigtir.

Hastenemizde operasyonu tamamlanmis 68 Anorektal malformasyonlu hastanin
kayidina ulasiimigtir. Bu hastalara adres ve telefon bilgilerinden ulasilarak randevu verilmis
ve yapllan calismalarla hastalar degerlendirilmistir. Bu hastalar; yasadiklar sehir, cinsiyet,
yas, anomali tipi, ilave organ anomalisi, operasyon tarihi, operasyon yasi, postop sikayetleri,
postop uygulanan tedavi yontemleri, postop komplikasyonlar, dilatasyon uygulanip
uygulanmadigi, konstipasyon o6ykulsl, gaita kacirip kacirmadigi, psikososyal problemler,
gecirdigi ilave operasyonlar yonuyle incelenmigtir. Elde edilen veriler SPSS 17,0 programi ve

kikare testi kullanilarak bilgisayarda analiz adilmistir.
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BULGULAR

Ocak 1996-Aralik 2009 tarihleri arasinda hastanemizde 139 hastaya ARM tanisi
konuldugu tespit edilmis olup toplam 68 hastaya definitif operasyon uygulanmis ancak 51
hastaya ulagilarak ge¢ komplikasyonlar degerlendirilmistir. Definitif operasyon uygulanan 68
Hasta incelendiginde 40 hastanin erkek (% 58,82) ve 28 hastanin ise kiz (% 41,18) oldugu
gorultp erkek/kiz orani 1,42 olarak bulunmustur. (Sekil 16.)

B Erkek Okiz

Sekil 16.Hasta Sayisi ve Erkek/Kiz Oranlari

Hastalar getirildikleri sehirlere gore incelendiginde Dogu Anadolu bolgesinin tim
illerinden miracaat olmakla beraber yogunlugun daha ¢ok Kuzeydodu Anadolu illerinden
oldugu tespit edildi. En ¢ok 30 hasta ile (%44.11) Erzurum ilinden, ikinci siklikta 7 hasta ile
(%10,3) Kars ve Uglncu ise 6’sar hasta ile (%8,8) olan Igdir ve Agn illerinden basgvuru
olmusgtur. (Sekil 17.)

Hasta sayisi

iller

Sekil 17. Hastalarin illere gére dagilimi
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Hastalar yas dagilimina gore incelendiginde en kiglk hasta 2, en blyulk hasta ise 14

yasinda olup degerlendirilen hastalarin yas ortalamasi 7.33 olarak tespit edilmistir.

Hastalarin yas dagihmi (Sekil 18.yda gdsterilmigtir.

12

10

Hasta sayisi
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Sekil 18.Hastalarin Yas Dagilimi ve Orani

Tdm hastalar ele alindiginda en ¢ok karsilasilan anomalinin 20 hastada (%29,4)

tespit edilen anokutendz fistil (AKF), ikinci siklikta 16 hastada (%23,5)

g6rilen

rektovestibller fistil (RVF), Uc¢lncl siklikta ise 13’er hastada (%19,1) tespit edilen

rektodretral fistil (RUF) ve rektoperineal fistil oldugu tespit edilmistir. Tim

hastalar

degerlendirildiginde en az karsilagilan anomalinin 1 hastada (%1,5) tespit edilen rektovezikal

fistuil (RVzF) ve 1 hastada (%1,5) tespit edilen Perineal Groove (Pgrv) oldugu

gOrialmastur.(Tablo 10)

Tablo 10.Anomali tipinin cinsiyete gore dagihmi

Anomali tipi
. Toplam
AKF RUF PF AEA RPF RVF | RVzF | Pgrv
Sayi 16 13 2 1 7 0 1 0 40
Erkek
. % 235% | 191% | 29% | 15% | 10,3% | ,0% 1,5% 0% | 58,8%
CINS
Sayi 4 0 0 1 6 16 0 1 28
Kiz
% 5,9% ,0% ,0% 1,5% 8,8% 23,5% ,0% 1,5% 41,2%
Sayi 20 13 2 2 13 16 1 1 68
Toplam
% 294% | 191% | 29% | 29% | 191% | 23,5% | 1,5% | 1,5% | 100,0%
Erkek Hastalarin degerlendiriimesinde engok tespit edilen anomali, 16 hastada
(%23,5) gorilen anokutendz fistll (AKF), ikinci siklikta ise 13 hastada gorilen (%19,1)

rektolretral fistil (RUF) olmustur.
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Kiz hastalar kendi aralarinda dederlendirildigi zaman, ensik karsilagilan ARM tipinin
16 hastada (%23,5) oraninda tespit edilen rektovestibuler fistll, ikinci siklikta ise 6 hastada

tespit edilen rektoperineal fisttl olmustur.(Sekil 19.)

Anomali tipi

M AKF RPF

W RUF W RVWF
PF W RWzF

N AEA Pgrw

Erkek Kiz
Cins

Sekil 19.Kiz ve Erkek Hastalarda ARM Dagilimi

Hastalar ARM’a eslik eden ilave anomaliler incelendiginde, 18 hastada (%26,46) ilave
organ anomalisi tespit edilmis olup, 50 hastada ise (%73,53) ilave organ anomalisi tespit
edilmemistir. En sik tespit edilen ilave organ anomalisi olarak 9 hastada tespit edilen Uriner
sistem anomalisi ikinci siklikta ise 7 hastada tespit edilen kardiak anomaliler olup Uglinci

sikhkta 2 hastada gorilen ekstremite anomalileri gelmektedir.(Sekil 20).

ilave organ anomalileri

B Jriner
B Kardiak
B Ekstremite
WaGis
0,
11,76% O Yok

Sekil 20.ARM ‘a eslik eden ek anomaliler

Uriner sistem anomalisi olan 9 hasta incelendiginde, 2 hastada ureteropelvik bileske
darhgi, 2 hastada veziko Uretral refl(i, 1 hastada At nali bobrek ve beraberinde hidronefroz, 1
hastada hidronefroz, 1 hastada nefrolitiazis, 1 hastada hipospadias, at nali bébrek ve veziko
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uretral reflli, 1 hastada ise sadece renal agenezi tespit edilmistir. Kardiak anomalili 7 hasta
incelendiginde 1 hastada (ASD), 1 hastada (PDA), 1 hastada (PFO), 1 hastada (VSD, PFO),
1 hastada (PDA, PFO), 1 hastada (PDA, ASD), 1 hastada ise (ASD, VSD, PDA) tespit
edilmistir. 2 hastada ekstremite anomalisi (1 hastada Ust ekstremite de elbiledi ve parmak
deformiteleri, 1 hastada ise bilateral Club foot), GIS anomalisi olarak da 1 hastada duodenal
atrezi tespit edilmistir.

Hastalarin gecirdikleri ilave operasyona bakildiginda, 2 hastaya VUR tanisi ile
Ureteroneosistostomi, 1 hastanin yenidogan déneminde duodenal atrezi nedeni ile
duodenojejunostomi operasyonu gecirdigi, 1 hastaya Meckel divertikili eksizyonu yapildidi,
1 hastaya anal mukoza prolapsusu nedeni ile anokutendz bileske revizyonu yapildigi tespit
edilmigtir. 1 hasta ise sigmoid kolondaki darlik nedeni ile opere edilmistir. Ayrica 2 hastanin
ekstremite anomalisi, (Club foot ve el bilegi deformitesi) nedeni ile opere edildigi tespit
edilmistir. Hastalar kolostomi acilip sonrasinda definitif operasyon yapilmasina gore
degerlendirildiginde; 27 hastanin kolostomi agilarak tedavi adilirken 41 hastaya ise kolostomi
acllmadan definitif operasyon gecirmistir.

Klinigimizde ARM’lu hastalara uygulanan definitif operasyonlar ARM tipine gore
degerlendirildiginde, en ¢ok yapilan amaliyatin 20 Hastada (%29,4) yapilan anoplasti, ikinci
sikhkta 15 hastada (%22,1) yapilan ASARP, Uguncu siklikta ise 14 hastada (%Z20,6)
uygulanan PSARP operasyonudur. ARM’li hastalara yapilan operasyonlarin dagilimi (Sekil

21)'de gosterilmektedir.
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Uygulanan operasyon

Sekil 21.Uygulanan operasyonlarin dagilim

Hastalarin en c¢ok sikayeti kabizliktir. 51 hastanin 22’de (43,1) kabizlik tespit
edilmistir. Ayrica gaita kagirma ydnuyle hastalar degerlendirildiginde ise 36’da (%70,6) gaita
kacirma ile ilgili sikayet tespit edilmeyip 15 hastada (%29,4) ise gaita kagirma oldugu tespit
edilmistir. Gaita kagirmasi olan hastalarin 8’si erkek 7’si kiz olup, gaita kagirma ile cinsiyet
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arasinda anlamli iligki tespit edilmemistir. Ayrica gaita kacirma ile yas arasinda da anlaml
iliski tespit edilmemistir. Gaita kagirmasi olan hastalar ARM dagilimina bakildiginda, 7 hasta
rektouretral fistllll, 6 hasta rektovestibuller fistlllli, 1 hasta anokutenoz fistilli ve 1 hasta
rektoperineal fistullidar. (Sekil 22)

Anomali tipi ile gaita kagirma arasindaki iligkinin istatiksel olarak anlaml oldugu tespit
edildi.( P<0.05 ) (Tablo 11)

Tablo 11. Gaita kagirma ile anomali tipinin karsilastiriimasi

Anomali tipi
. Toplam
AKF RUF PF AEA | RPF RVF | Pgrv
Sayi 1 7 0 0 1 6 0 15
VAR
Gaita % 2,0% 13,7% ,0% ,0% 2,0% 11,8% ,0% 29,4%
kagirma Say 13 5 2 2 7 6 1 36
YOK
% 25,5% 9,8% 3,9% 3,9% 13,7% | 11,8% 2,0% 70,6%
Sayi 14 12 2 2 8 12 1 51
Toplam
% 27,5% | 23,5% 3,9% 3,9% 15,7% | 23,5% 2,0% | 100,0%

P<0.05

Gaita kacirma
Il VvAR I vyok

PF AEA RPF RVF Pgrv
Anomali tipi

Sekil 22.Gaita kagiran hastalada anomali dagilimi

Gaita kagirmasi olan 15 hastanin 13’ne kolostomi uygulanmis olup 2 hastaya ise
kolostomi tatbik edilmedigi tespit edilmistir. Gaita kagirma ile kolostomi tatbiki arasindaki iligki

istatiksel olarak anlamli bulunmustur. (P<0.01) (Tablo 12)
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Tablo 12. Kolostomi tatbiki ile gaita kagirma arasindaki iligki

GAITA KAGIRMA
Toplam
VAR YOK
Sayi 13 9 22
VAR
KOLOSTOMI % 25,5% 17,6% 43,1%
TATBIKI Sayi 2 27 29
YOK
% 3,9% 52,9% 56,9%
Sayi 15 36 51
Toplam
% 29,4% 70,6% 100,0%

P<0.01

Kolostomi yapilan ARM’lu hastalar kabizlik yonuyle degerlendirildiginde kolostomi ile
kabizlik arasindaki iliskinin istatiksel olarak anlamli olmadigi tespit edilmistir. (P>0,05)

Gaita kagirma ile kabizlik arasinda karsilastirma yapildiginda aralarindaki iliskinin

istatiksel olarak anlamli oldugu tespit edilmistir.( P<0.05) Kabizhi§i olan 24 hastanin 11’de
gaita kagirma tespit edilmis olup, gaita kagirmasi olan 15 hastanin 11’de ise kabizlik tespit
edilmigtir. (P<0.05)(Tablo 13)

Tablo 13. Gaita kacgirma ile kabizlik karsilastiriimasi

KABIZLIK
Total
Kabizlik var Kabizlik yok
Sayi 11 4 15
VAR
GAITA % 21,6% 7,8% 29,4%
KACIRMA Sayi 13 23 36
YOK
% 25,5% 45,1% 70,6%
Sayit 24 27 51
Total
% 47,1% 52,9% 100,0%

P<0.05
Anomali tipi, gaita kagirma ve uygulanan definitif amaliyat degerlendirildiginde

aralarinda anlamli iligki tespit edilmistir. (P<0.01) (Tablo14)
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Tablo 14. Operasyon teknigi anomali tipi gaita kagirma arasindaki iligki

ANOMALI TiPI
GAITA KAGIRMA N Toplam
AKF| RUF | PF | AEA | RPF | RVF | Pgrv
Sayi 0 0 0 6 6
ASARP
% 0% | ,0% ,0% |40,0% 40,0%
Sayi 0 7 0 0 7
PSARP
OPERAS_Y_ON % ,0% |46,7% 0% | ,0% 46,7%
TEKNIGI
) Sayi 1 0 0 0 1
VAR ANOPLASTI
% 6,7%| ,0% 0% | ,0% 6,7%
Sayi 0 0 1 0 1
A.TRANSPOZ
% 0% | ,0% 6,7% | ,0% 6,7%
Sayi 1 7 1 6 15
TOPLAM
% 6,7%|46,7% 6,7% |40,0% 100,0
Sayi 0 1 0 0 0 4 0 5
ASARP
% 0% |28% | ,0% | ,0% | ,0% [11,1%| ,0% | 13,9%
Sayi 0 3 0 0 0 2 0 5
PSARP
% 0% |83% | ,0% | 0% | ,0% | 56% | ,0% |13,9%
Sayi 13 0 0 0 0 0 0 13
ANOPLASTI
% 361 0% | ,0% | ,0% | 0% | ,0% | ,0% |36,1%
Sayi 0 0 2 0 0 0 1 3
CUT BACK
OPERASYON % 0% 0% | 56%| 0% | 0% | 0% |28% | 83%
TEKNIGI
Sayi 0 0 0 0 7 0 0 7
YOK A.TRANSPOZ
% 0% | 0% | 0% | ,0% [19,4%| ,0% | ,0% |19,4%
Sayi 0 0 0 1 0 0 0 1
A.DILATASYON
% 0% | 0% | 0% [28% | ,0% | ,0% | ,0% | 2,8%
Sayi 0 1 0 0 0 0 0 1
PULLTHROUGH
% 0% |28% | ,0% | 0% | ,0% | ,0% | ,0% | 2,8%
Sayi 0 0 0 1 0 0 0 1
TAKIP
% 0% | 0% | 0% [28% | ,0% | ,0% | ,0% | 2,8%
TOPLAM Sayi 13 5 2 2 7 6 1 36
% 36,1(13,9%| 5,6% | 5,6% |19,4% |16,7% | 2,8% | 100,0
P<0.01
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TARTISMA

Anorektal malformasyonlar genis spektrum igerisinde yer alan konjenital patolojiler
olup basitden karmasiga bircok sekilde karsilasilan bir anomali grubudur. Cocuklarda
gorilen gastrointestinal sistem anomalilerin blyuk kismini olusturmaktadirlar. Goértilme sikhgi
bolgelere gore degismekle birlikte, tim dinya genelinde yaklasik olarak 4500- 5000 canli
bebekten birisi ARM’lu dogmaktadir. Bu orana gére Ulkemizin niifus ve dogurganlik hizi géz
onune alindiginda her yil yaklasik 200—-250 civarinda yeni vaka gorulmesi beklenilir.

ARM'larin yaklasik 2/3'G erkeklerde, 1/3’'G kizlarda gorilir. Erkek cocuklarindaki
anorektal malformasyonlarin kabaca 2/3’G yuksek olup, kizlardaki anorektal malformas-
yonlarin 2/3’'U algak tiptir. Yani ylksek tip anomaliler daha ¢ok erkeklerde gérulmektedir.
Annenin yasi, dogum sayisi, Irk ve genetik iliskiden suphelenilse de, bu iligkiler tam olarak
ortaya konabilmis degildir. ilk gocukta ARM ortaya gikmasi sonraki gocuklarda ARM gériilme
oranini artirmaktadir.

Tdm anorektal malformasyonlar topluca degerlendirildiginde, bir veya birden fazla
saylda ek anomali insidansi %25-75 arasinda (ortalama %50) degisir. Anomali ne kadar
yuksekse, ek anomali gorulme sikligi ve anomalinin ciddiyeti de o kadar fazladir. ARM’lar bu
yonuyle de ayri bir dneme sahiptir.

Anorektal malformasyonlarin tanisi, dikkatli yapilacak inspeksiyonla konulabilecegi
gibi, anomalilerin derecesinin belirlenmesi icin ileri tetkikler gerekebilmektedir. ARM’nun
tipinin dogru tespit edilmesi, tedavinin dogru olarak planlanmasina yardimci olur. Sonugta
atrezinin tipi dogru belirlenir ise tedavinin ylz guldiricid bir sonug vermesi saglanmis
olacaktir.

Anorektal Malformasyonlar, tipleri ve eslik eden anomaliler yoninden oldukca cesitli
olup anorektal malformasyonlar veya anal atreziler olarak adlandirdigimiz patolojiler aniisiin
gelisiminin bulunup bulunmamasi, andstn gelisiminin olmadigi durumlarda gastrointestinal
sistemin mevcut en distal kisminin perineye, vestibuluma veya vajene, bulbdz Uretraya,
prostatik Uretraya veya mesaneye fistliléz baglantilarinin bulundugu patolojiler ile gelismis bir
anal kanalin bulundugu, pelvis tabanini déseyen levator ani, puborektalis kas ve eksternal
sfinkter icerisinden gegen bu anal kanalin cilde degigik fistil6z baglantilar gosterdigi
patolojiler olarak tanimlanabilir.

Anusu kapali dogan bir erkek bebekte, penisten mekonyum veya gaz ¢ikiyor olmasi
hastada rektouriner bir fistilin varliginin isaretidir. Rektobulber Uretral fistlller prostatik
uretra fistullerinden daha genis caph olduklarindan, dretradan mekonyum geldiginin
gOrilmesi, daha ¢ok rektobulber Uretra fistlllerinin bulgusudur. Erkek bebeklerde, penisde,

skrotumda, perineal rafede veya anis olmasi gereken yerde kiglk bir agikhiktan mekonyum
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geliyor olmasi, perineal fistlilin ve dolayisiyla algak tip bir atrezinin bulgusudur. Perineal
raphe icinde beyaz veya siyah renkli noktaciklar halindeki mekonyum birikintilerinin (pear!
sign -inci igareti) olmasi, anal gukurda bavul sapi (bucked handle) adi verilen perineal raphe
kalintisi olmasi da, algak tip anomalilerin diger bulgularidir. Bebek agladi§i zaman veya
Crede manevrasi ile anls olmasi gereken yerde "bulging” gésteren bir membran bulunmasi
(membranoz) algak tip atrezilerin belirtisidir.

Erkek bebeklerde, diz bir perinenin (flat bottom) olmasi, fistll agzinin gértlememesi,
sinir stimulatoru ile sfinkter kontraksiyonlarinin olmayisi ise yuksek tip atrezi bulgularidir.

Kiz bebeklerde de perine ve vajen girisinin incelenmesi ile anomalinin tipi ve seviyesi
hakkinda énemli bilgiler edinilebilir. Bebedin anlisi yoksa veya perinede yerlesmis ektopik bir
anls veya fistll agzi yok ise, labia majérlerin posteriorda birlestikleri yer (vestibilim)
dikkatle incelenmelidir. Antsli olmayan bir kiz bebekte, diskinin vajen icinden gelmesi de
blylk olasilikla persistan kloaka malformasyonu veya rektovajinal fistllin belirtisidir.
Hastada himen yoksa, vulva anormal bir yapidaysa ve bunlarla beraber Uretral meatus da
ayri bir agiklik olarak goérilmiyor ve ortada tek bir orifis varsa anomali olarak persistan

kloaka dusunulmelidir.

Karsilasilan malformasyonun mevcut bir siniflandirma icerisine konulmasinin her
zaman basarilamamasinin sonucu olarak, tim malformasyon cesitlerini iceren ve lzerinde

fikir birligi olusturulabilmig bir siniflandirma sistemi mevcut degildir.

Anorektal malformasyon ile dogan gocuklara yapilacak iglemler, &ncelikle anomali
derecesinin belirlenmesidir. Anomali derecesi tespit edilen hastalarda yapilacak cerrahi
islemin zamanina ve aciliyetine karar verilmelidir. Kolostomi yapilmasinin gerekip
gerekmedigi, definitif ameliyatin hangi cerrahi teknikle yapilacagi ve bu islemlerin ne zaman
yapilacagi planlandiktan sonra vyapilacak diger islemler ise eslik eden anomalilerin
arastirilmasi ve uygun definitif operasyonun yapilip bu hastalarin buylik bir &zveri ile
izlenmesidir.

Yuksek tipteki ARM’larin tedavisinde glinimuize kadar yapilmis olan operasyonlar igin
milad Amusstat'in (1835) perineal yaklasim ile barsak mobillizasyonu yapmasi ve cilde
agizlastirmasidir. Uzun yillar sonra, Kiesewitter ve Rehbein (1953) abdomino perineal ve
abdominosakro perineal pull-through operasyonlarini uygulamislardir. Stephens (1970)'de
anal atrezilerde puborektalis kasinin kritk ©6nemini ortaya koyarak sakroperineal
anorektoplasti operasyonunu tanimlamis ve bu operasyon gunumizde yaygin olarak
kullanilan operasyon tekniklerine 6ncilik etmistir. Pena (1980) Stephens operasyonunu
temel alarak PSARP operasyonunu gelistirmistir. En son olarak Georgeson (2000)

Laparoskopi esliginde anorektal pull-through teknigini gelistirerek uygulamaya koymustur.
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ARM’li hastalarin uzun dénem sonuglarini yapilan ameliyat kadar sahip oldugu
malformasyon tipi de belirler. Definitif ameliyati ne kadar basarili olursa olsun kétl grupta yer
alan bir malformasyon sézkonusuysa ¢ocugun digki kontrolu ile ilgili problemler beklenen bir
durumdur.

ARM cerrahi tedavisi sonrasinda en ©Onemli sorun olarak goérulen, sfinkter
yetersizligine bagli inkontinans hala blylk sorun tegkil etse de, zaman igerisinde gelistirilen
ve uygulanan cerrahi ydntemlerin sagladigi avantajlar nedeniyle glinimizde, kabizlik,
kabizliga bagli tagma inkontinansi ve barsak motilite bozukluklari gibi sorunlar daha 6n plana
cikmigtir.

ARM“larin anlagilmasi ve tedavisinde 6nemli gelismeler kaydedilmis olmasina
ragmen, ameliyat sonrasinda kabizlik, kulot kirlenmesi ve inkontinans gibi sorunlar hala
devam etmekte olup %30-70 oraninda gorulebilmektedir. Hastalarin yaridan fazlasi, fiziksel,
psikolojik ve sosyal sorunlara neden olan barsak bozukluklariyla karsilasmaktadir.

Hastalarimizin tamami ele alindiginda ¢ogunlugu erkek hastalar olusturmakta olup,
erkek/kiz orani 1.42 olarak tespitedilmistir. Erkeklerde ensik karsilagsilan anomali olarak
anokutendz fistil ve rektolretral fistil tespit edilip degerlendirilen erkek hastalarda
rektobulber fistll agirlikta tespit edilmistir. Rektoprostatik fistll yalnizca 1 hastada tespit
edilmistir. Rektouiretral fistilli tim bu hastalara kolostomi acilmis ve (¢ asamada
operasyonlari tamamlanmistir.

Degerlendirilen kiz hastalarda ise en ¢ok tespit edilen anomali tipi rektovestibiler
fistll olmustur.

Hastlarda karsilasilan malformasyonlar, litaratirde bahsedilenin aksine bizdeki
dagilim, erkeklere daha ¢ok algak tip malformasyonlar kizlarda ise daha ¢ok intermediate tip
olan rektovestibuler fistll tespit edilmigtir.

Hastalarin %26,46’da ilave organ anomalisi mevcut olup ¢ogunlugunu ylksek tip
malformasyonlar olusturmaktaydi. ilave organ anomalileri olarak (rogenital sistem
anomalileri en cok tespit edilen anomalilerdi. ikinci siklikta ise kardiak anomaliler tespit
edilmigtir. Bunlarin diginda tespit edilen ekstremite anomalileridir.

Dederlendirilen hastalarin 27’sine kolostomi acilip (¢ asamada operasyonlari
tamamlanmis olup diger 41 hastaya kolostomi acilmayip tek asamall operasyon ile tedavileri
tamamlanmisti. Hastalara uygulanan operasyon kizlarda en gok ASARP erkek hastalarda ise
anoplasti olarak tespit edilmistir.

Hastalarda postop komplikasyon olarak; rektouretral fistllli anal atrezisi olan
kolostomisi servisimizce agilan ancak definitif operasyonu digarida yapilan ve kolostomisi
kapatiimis bir hastada rektouretral fistll tespit edildi. Hastaya tekrar kolostomi agilip mini

PSARP operasyonu ile fistlli kapatilidi. Bir hastada anal darlik tespit edildi ve anestezi
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altinda dilatasyon uygulandi. Bir hastada anal mukoza prolapsusu tespit edildi prolabe
rektum eksize edilerek yeniden anokitandz anastomoz uygulandi. Bagka bir hasta kolostomi
kapatiimasi sonrasinda, distansiyon, gaita ¢ikisinda azalma ve rejimi tolere edememesi
nedeni ile opere edildi. Bu hastada sigmoid kolonda darlik tespit edilip bu segmente
rezeksiyon ve primer anastomoz yapildi.

Definitif operasyon sonrasi hastalar gaita kontroli nedeni ile degerlendirilirken,
anemnez ve fizik muayene ve definitif operasyonlari esnasinda tespit edilen sifinkter
aktiviteleri temel alindi. Hastalarin rektal tusede anal kanala ilerletilen parmagi sikistirip
sikistiramadigina, anal darliginin olup olamadigina bakildi. Sifinkter yapilarinin rektal tusede
kontraksiyonuna bakilarak sifinkter yapilari dederlendirildi. Bu muayenede anal tonusu zayif
hasta tespit edilmedi.

Hastalarin sikayetleri ve bu sikayetleri icin tedavi gorlp gdrmedikleri sorgulandi.
Sikayeti olan hastalarin psikososyal problemle karsilasip karsilasmadigi sorgulandi.
Degerlendirilen 51 hastadan sadece 15’inde kilot kirlenmesi tespit edilip gaita kagirmasi olan
grup olarak ele alindi. Kilot kirlenmesi olan 15 hastandan biri diginda timinde beraberinde
kabizlik sikayeti tespit edildi ve gaita kagirma tasma inkontinansi seklindeydi. Kabizlik ve
gaita kagirma arsindaki iligki istatiksel olarak anlamli bulundu.( P<0.05)

Bu hastalarin anomali tipine bakildiginda 1 hasta anokuten6z fistul, 1 hasta
rektoperineal fistll, 7 hasta rektolretral fistiil, 6 hasta ise rektovestibller fistil, nedeni ile
opere edilmisti. Anomali tipi, kabizlik ve gaita kagirma arasinda iligki istatiksel olarak anlamli
bulundu.(P<0.05)

Gaita kacirmasi olan 15 hastanin 13’'ne kolostomi tatbik edilmis olup bu hastalar
yiksek tip anorektal malformasyona sahipti. iki hasta ise tek asamada opere edilmis olup
kolostomi dykusu mevcut degildi. Yine kolostomi acgilmasi ile gaita kagirma arasinda
istatiksel olarak anlamli bir iligki tespit edilmistir.( P<0.01)

Anomali tipi, operasyon teknigi ve gaita kagirma arasinda yapilan degerlendirmede
ortaya ¢ikan sonug istatiksel olarak anlamli bulunmustur.( P<0.01)

Degerlendirilen hastalarda sadece yiksek tip malformasyonlarda kabizlik veya kilot
kirlenmesi seklindeki sikayetlerin olmadigi algak tip malformasyonlardada bu tir sikayetlerin
oldugu tespit edilmistir. Definitif operasyonu tamamlanmis hastalarin hemen hemen
higbirisinin uzun dénemde dulzenli araliklarla kontrole gelmedikleri tespit edilmistir. Gaita
kacirmasi olan hastalarin bile definitif operasyondan sonra kilot kirlenmesi ve kabizlik
sikayetleri olmasina ragmen kontrole gelmedigi ve kabizliga yénelik ¢cok az hastanin tedavi
gordugu tespit edildi.

Hastalardan %50’si okul déneminde olup higbirisinde sosyal, psikolojik ve okullari ile

ilgili problemler tespit edilmemistir. Hastalarin kontrole gelmeme nedeni, herhangi bir, sosyal
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psikolojik ve g¢evresel problemler yasamamalarina baglanmistir. Bu hastalara kabizlik igin
medikal tedavi baglanip diizenli takipleri dnerilmistir.

Degerlendirilen hastalarda, gaita kagirma kilot kirlenmesi seklinde olup bunlarin
tamaminda gaita tutabilme ve istenildiginde gaz ¢ikarabilme 6zelligi mevcuttu.

Anorektal malformasyonlu hastalarin, 6zellikle yiksek tip malformasyona sahip
hastalarda uzun donemde gaita kagirma ve kilot kirlenmesi seklindeki problemlere yonelik
barsak egditim programlari veya lavmanlar hatta ikincil amaliyatlar gereke bilmektedir.
Degerlendirdigimiz hastalarin hi¢ birisinde bunlara ihtiya¢g duyulacak kadar problem tespit
edilmemigtir.

Hastalarin higbirisinde hastayl sosyal hayattan kisitlayacak kadar sikayet tespit
edilmemistir. Hastalarin gecirdigi definitif operasyon sonrasi ikinci bir operasyona gerek
duyulmadidi ve herhangi bir barsak egitim programi veya medikal tedavi destedi almadiklari,
buna ragmen hastalarin psikososyal problem yasamadan hayatlarini slUrdardikleri tespit

edilmigtir.
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SONUG ve ONERILER

ARM’li hastalarin uzun dénem sonuglarini yapilan ameliyat kadar sahip olduklari
anomali tipi de belirlemektedir. Yapilan operasyon ne kadar basarili olursa olsun, kéti
prognostik gruba ait veya diger bir tanim ile yiksek tip anorektal malformasyona sahip
hastalarin digki kontroli saglayabilme sansinin distk olabilecegi bilinmelidir. Algak tip
malformasyona sahip olan hastalar ise bu konuda daha sanslidir.

Subjektif olarak yaptigimiz degerlendirmelerde alcak tip ARM’larin  definitif
operasyonlari sonrasinda diski kontroll, hastalarin %90’dan fazlasinda yliz guldurici olup
ylUksek ve intermediate tip ARM’ler de ise bu kadar Umit verici degildir.

Ailelere, cocuklarinin ileride diski kontrolini saglayamama olasiligi, onlari hayal
kirkhdina ugratmadan gergekgi bir dille anlatilmalidir. Ayni sekilde ailelerin de gocuklarina
mUmkidn oldugunca erken doénemde, digki kontroli hakkinda dogru bilgi vermeleri
saglanmalidir.

Operasyon esnhasinda sinir stimilatord ile yapilan sfinkter muayenesi ve postop
surecte rektal tuse ile yapilan anal muayene bulgularinin yani sira tedavi sonuglarinin
degerlendiriimesinde kullanilan Krickenbeck kriterleri esas alindiginda, sonuglarimiz ile
litaretlr de verilen sonuglar arasinda anlamli bir fark gézlenmemistir.

Literatirde kabizlik, ishal, kilot kirletme gibi sikayetleri olan hastalarin tedavilerinde
tuvalet egitimi, medikal tedavi, barsak egitim programi ve son care olarak reoperasyon
Onerilirken, degerlendirdigimiz her seviyedeki ARM’li hastalarda bu sikayetler medikal tedavi
ile ileri bir isleme gerek duyulmadan rahatlikla sosyal ¢evreye uyum saglayabilecek seviyede
basarili sonuglar ortaya koymaktadir.

Sonug olarak yaptigimiz degerlendirmelerde gaita inkontinansi nedeni ile sosyal
problem yasayan, normal hayatini herhangi bir medikal destek ile veya barsak egitimi
programi ile slrdiren hasta tespit edilmemistir. Hastalarda tespit edilen problemler daha ¢ok
kabizlik ve kabizliga bagh tasma inkontinansi olarak tarif edildigi icin hastalar postop
dénemde anal darlik ve kabizlik gibi problemler yénlyle takip edilmeli, hastalarin dizenli
araliklarla ve belirli zamanlarda diskilamaya alistiriimalari ailelere mutlaka anlatiimalidir.
Kabizlik tespit edilen hastalarda digki taslasmasi olusmadan tedavi baslaniimali gerekirse
lavmanlarla barsaklar bosaltiimali hastalarin kolonik motilitelerinin dizenlenmesi icin dizenli
ve uygun o6gunlerle beslenmeleri saglanmalidir. Cocugun normal hayat standardini
surdurebilmesi, bir bagka tanimla yasitlari ile ayni ortamda bulunabilmesinin saglanmasi hem

psikolojik hem de sosyal sorunlarin yasanmamasini saglayacaktir.

57



10.

1.

12,

13.

14.

15.

KAYNAKLAR

Howe AC, Walker CE. Behavioral management of toilet training, enuresis and
encopresis. Pediatr Clin North Am 1992; 39: 413-32.

Brenner EC: Congenital defects of anus and rectum, Surg. Gynecol. Obstet.
20:579,1915

Fernandez X, Azpiroz F, Malagelda JR. Significance of pelvic floor muscles in anal
incontinence. Gastroenterology 2002; 123:1441-1450.

Carson JA, Barnes PD, Tunell WP, Ide Smith E, Jolley SG. Imperforate anus: The
neurologic implication of sacral abnormalities. Journal of Pediatric Surgery 1984; 19:
838-842.

Ishihara N, N, Tashimada A, Kato J, Nimi Naka S, Miura K, Suzuki T, Wakamatsu N,
Nagaya M. Variations in aganglionic segment length of the enteric neural plexus in Moat-
Wilson syndrome. Journal of Pediatric Surgery 2005; 40: 1411-1419.

Edwin RG, Angela R, Debra DS, et al. The prenatal ulrasonographic visualization of
imperforate anus in monoamniotic twins. J Ultrasound Med.1995;14;547-551

Robert DH, David AN, Laurence AM, et al. Anorectal atresia: prenatal ultranographic
diagnosis. AJR;1987;149;395-400

Skandalakis, J.E, Skandalakis P.N. Skandalakis L.J. Surgical Anatomy and
Technique. 2nd Ed. New York: Springer-Verlog Inc. 2000: 457-529.

Kiely EM, Pena A. Anorectal malformations in O’Neil AJ ed Pediatric surgery fifth edition,
Missouri, Mosby, 1998; 1425-1447

Uzel G. Serafettin Sabuncuoglu Cerrahiyyetii’l-Haniyye, 1. Baski, Ankara: Tirk Tarih
Kurumu Basimevi, 1992.

Pena A, Levitt Marc A, Imperforate Anus and Cloacal Malformations. In: Ashcraft K,
Holcomb G, Murphy JP, Eds. Pediatric Surgery. 4th Ed. Philadelphia: Elsevier Saunders
Company, 2007: 496-517.

Basaklar AC, Demirogullari. Anorektal malformasyonlar. Basaklar AC, Eds. Bebek ve
Cocuklarin Cerrahi ve Urolojik Hastaliklari.1. Baski, Ankara: Palme Yayincilik, 2006.
Pena A.The surgical treatment of anorectal Malformations. A three day intensive
workshop and teaching course. istanbul, April 18-21, 1990.

Georgeson KE, Inge TH, Albenese CT. Laparoscopially assisted anorectal pull-through
for high imperforate anus a new technique. Journal of Pediatric Surgery 2000; 35: 927—
931.

Haricharan RN, MBBS, MPH, Georgeson KE. Hirschsprung disease. Seminars in
Pediatric Surgery 2008; 17: 266-275.

58



16.

17.
18.

19.

20.

21.

22,

23.

24,

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

GCimen A. Anatomi Ders Kitabi. 5. Baski. Uludag Universitesi basim evi. Bursa 1995:
408-413.

Dere F. Anatomi. 4. Baski, Manet Kitabevi, Adana 1996: 615-630.

Pena A. ed Atlas of Surgical Managment of Anorectal Malformations, New York,
Springer Verlag,1990; 7-101

Drake RL, Vogl W, Mitchell AWM, eds, Gray’s Anatomy for student’s, Spain, Elsevier,
2005;363-464

De Vries, Pena A. Posterior sagittal anorectoplasty. Journal of Pediatric Surgery 1982;
17: 638-643.

Stephens FD, Smith ED. Classification, identification and assesment of surgical
treatment of anorectal anomalies. Pediatric Surgery International 1986; 1: 200-205.
Paidas NC, Levitt MA, Pena A. Rectum and Anus. Oldham K, Colombani PM, Foglia
RP, Skinner MA. Principles and Practice of Pediatric Surgery, Philadelphia: Lippincott
Wilhams&Wilkins, 2005:1347-1436.

Pena A, Hong A. Advances in the management of anorectal malformations. American
Journal of Surgery 2000; 180:370-376.

Basaklar AC, Demirogullari B. Kabizlik. Basaklar AC, Eds. Bebek ve Cocuklarin
Cerrahi ve Urolojik Hastaliklari.1. Baski, Ankara: Palme Yayincilik, 2006.

Pena A, Behery M. Megasigmoid: A source of pseudoincontinence in children with
repaired anorectal malformations. Journal of Pediatric Surgery 1993; 28.199-203.

Yegen B, Erdal S, Alican G, Geng O, Pekcan M. Gastrointestinal Fizyoloji. Gavusoglu
H. Guyton Hall Tibbi Fizyoloji Ders Kitabi. 1. Baski, istanbul: Nobel Tip Kitapevleri,
2001:718-770.

Sokmen S, Canda E, Anorektal Hastaliklar. Sivri B. Goénen O.Eds, Current
Gastroenterology: Tani ve Tedavi, 2. baski, Ankara: Gunes Kitabevi, 452—-480, 2000.
Walker A.W. Pediatric Gastroenterology Disease, 4th Ed: Pathophysiology, Diagnosis,
Management, (CD-ROM) 2004.

Pena A, Levitt MA, Hong A. Surgical managment of cloacal malformations a review of
339 patients. Journal of Pediatric Surgery 2004; 39: 470-479.

Ertem D. Sindirim Sistemi. Yildirrm M, Okar M, Dalgik H, Eds. insan Embriyolojisi. 6.
Baskidan geviri, istanbul: Nobel Tip Kitabevleri, 2002:271-302.

Gershon MD, Ratcliffe EM. Developmental biology of the enteric nervous system:
pathogenesis of Hirschsprung s Disease and other congenital dysmotilities. Seminars in
Pediatric Surgery 2004; 13: 224-235. 67. Tander B, Rizalar R

59



32.

33.

34.

35.

36.

37.
38.

39.

40.

41.

42,

43.

44,

45.

46.

47.

Paidas CN, Morreale RF, Holoski KM, Lund RE, Hutchins GM. Septation and
differantion of the embryonic human cloaca. Journal of Pediatric Surgery 1999; 34: 877—
884.

Nievelstein RA, van der Werff JF, Verbeek FJ, et al: Normal and abnormal embryonic
development of the anorectum in human embriyos. Teratology 1998; 57: 70-78.

Lerone M, Bolino A, Martucciello G. The genetics of Anorectal Malformations: A
complex mattter 1997; 6; 170-178

Paidas CN, Levitt MA, Pena A.Retum and anus. In Oldham KT.(ed) Principles and
practice of pediatric surgery Philledelphia 2005; 1395-1416

Pena A. Posterior saggital anorectoplasty: results in the managment of 322 cases of
anorectal malformations Pediatr Surg Int; 1988; 3; 94—-104

Pena A:Anorectal malformations, Semin Pediatr surg 4: 35-47,1995

Dento J. The association of congenital spinal anomalies with imperforat anus, Clin
Orthop 1982; 162; 91

Greenwood RD, Rosenthal A, Alexander S, Nadas S. Cardiovasculer malformations
associated with imperforate anus, The Journal of Pediatrics,1975; 86; 576-577
Corsello G, Maresi E, Corrao AM. VATER/VACTERL association: clinic variability and
expanding phenotype including laryngeal stenozis, Am J Med Genet;1992; 44; 813-815
Torres R, Levitt MA, Tovilla JM, et al. Anorectal malformations and down’s syndrome. J
Pediatr Surg.1998;33;194—-197

Donald B, Harrison S, Harrison EA. Classification of Anorectal Malformations-initial
Approach, Diagnostic Tests and Colostomy

Gupta Devendra K. Anorectal malformations - Wingspread to Krickenbeck. JIAPS; 2005;
10; 75-77

Tander B, Rizalar R, Aritiirk E, Bigak¢i B, Kirdar B, BaGkaya H, Gadir OF, Bernay F.
Anorektal malformasyonlarda Urogenital sistem ve kardiak anomaliler. 12. Ulusal Cocuk
Cerrahisi Kongresi. Kusadasi, 1992:TP42.

Schmiedeke E, Busch M, Stamatopoulos E, Lorenz C. Multidisciplinary behavioural
treatment of fecal incontinence and constipation after correction of anorectal
malformation. World Journal of Pediatrics 2008; 4.206—210.

Demirogullari B, Ozen 10, Karabulut R, Tiirkyilmaz Z, S6nmez K, Kale N, Basaklar
AC. Colonic motility and functional assesment of the patients with anorectal
malformations according to Krickenbeck consensus. Journal of Pediatric Surgery 2008;
43: 1389-1843.

Henry W, Grosfeld JL. The atonic baggy rectum: A cause of intractable obstipation after

imperforate anus repair. Journal of Pediatric Surgery 1992; 27: 1071-1074.

60



48.

49,

50.
51.

52.

53.

54.

55.

56.

57.

58.

59.

60.

61.

62.
63.

64.

65.

Holschneider A, Hutson J, Pena A. Preliminary report on the international conference
fort the development of standarts fort the treatment of anorectal malformations. Journal of
Pediatric Surgery 2005; 40: 1521-1526.

Stephens FD, Smith ED. Classification, identification and assesment of surgical
treatment of anorectal anomalies. Pediatric Surgery International 1986; 1: 200-205.
Sarnart HB, Case ME, Graviss R. Sakral agenesis. Neurology 1976; 26: 1124—-1129.
Basaklar AC, Demirogullari. Hirschsprung Hastaligi. Basaklar AC, Eds. Bebek ve
Cocuklarin Cerrahi ve Urolojik Hastaliklari 1. Baski, Ankara: Palme Yayincilik, 2006.
Holschneider A, Koebke J, Ruge WM, Land N, Jesch NK, Pfrommer W.
Pathophysiology of chronic constipation in anorectal malformations. European Journal of
Pediatric Surgery 2001; 11: 305-310.

Loening-Baucke V. Encopresis and soiling. Pediatr Clin North Am 1996;43: 279-89.
Levine MD. Encopresis: Its potentiation, evaluation and alleviation. Pediatr Clin North Am
1982;29: 315.

Leoning-Baucke VA: Factors responsible for persistence of childhood constipation. J
Pediatr gastroentrol Nutr 6: 915-922, 1987

Hatch EF: Encopresis and constipation in children. Pediatr Clin North Am 35(2):257-280,
1988

Pawl GA: Encopresis. In: Kestenbaum CJ, Williams DT, eds. Handbook of clinical
assesment of children and adolescents. New York: University Press,1988:711-721
Loening-Baucke V:Factors determining outcome in children With chronic constipation
and faecal soiling. Gut 30: 999-1006,1989

Anognostopoulos D,mavromihalis J,Markantonatos A,Lappas E:Constipation: A
cause of enuresis. Pediatr surg int 4: 171-174, 1989.

Mandelstam DA: Coloproctology and the pelvic flor: faecal incontinence. London,
Butterworths, 1985,pp.717-221

Raffensperger JG: Anorectal anomalies. In Raffensperger JG(eds):Swenson’s Pediatric
Surgery, Fifth Edition, Connecticut, Appleton&Lange, 1990,pp.587-623.

Pena A: Surgical treatment of high imperforate anus. World J Surg 9: 936-943, 1985
Langemeijer RATM, Molenaar JC: Defaecation problems in children: Anatomy,
physiology of the defaecation mechanism. Neth J Surg 43: 208,1991a

Nagashima M,lwai N,Yanagihara J,et al: Motility and sensation of the rectosigmoid and
the rectum in patients with anorectal malformations. J Pediatr Surg 27:1273,1992

Pena A:Anorectal malformations.In Ziegler MM,Azizkhan RG,Weber TR (eds):Operative
Pediatric surgery.New York,McGraw-Hill,2003,pp.739-762

61



66.

67.

68.

69.

70.

71.
72.

73.

Pena A,Guardino K,Tovilla JM, et al: Bowel management for fecal incontinance in
patients with anorectal malformations. J Pediatr Surg 33: 133-137,1998.

Marc A,Levitt MD. and Aberto Pena, M. DColorectal Center for Children Cincinnati,
Ohio

Appignani BA: Dsyraphic myelodysplasias associated with urogenital and anorectal
anomalies: Prevelance and types seen with MR iamging. AJR 163:1199, 1994
Tasakyannis DE, Shamberger RC: Association of imperforate anus with occult spinal
dysraphism. J Pediatr Surg 30: 1010,1995

Callagham M, Young ID. The townes-brocks syndrome, J Med Genetic,1990; 27; 457—
461

Robert D.Fry, MD Ira J. Kodner, MD volume 37 Number 6 1985

Langemeijer RATM, Molenaar JC: Continence after posterior sagittal anorectoplasty. J
Pediatr Surg 26: 587,

Shafik A. The Anterolateral Abdiminal Wall Muscles During Vesical Filling and
Evacuation: Electromyographic Study, Urology, 2008; 71: 621-624.

62



T.C
ATATURK UNIVERSITESI
TIP FAKULTESI DEKANLIGI

COCUK CERRAHISI ANABILIM DALLI

DOGU ANADOLU BOLGESINDE OPERASYONU TAMAMLANMIS
ANALATREZILI HASTALARDA GAITA INKONTINANSI DEGERLENDIRILMESi

Dr.Binali FIRINCI

Uzmanhk Egitimine Baglama Tarihi : 30.12.2004

Uzmanlik Egitimini BitirmeTarihi  : 16.06.2010

Uzmanlik Sinavi Tarihi :16.06.2010 :
Tez Damismani : Prof.Dr. A.Bedii SALMAN
: Prof.Dr. A.Bedii SALMAN

Jiri Uyesi
Jiiri Uyesi : Prof.Dr. Yilmaz AKSOY =
Jiiri Uyesi : Do¢.Dr. Giirkan OZTURK

:Yrd. Dog.Dr. Murat YiGITER

Jiri Uyesi .
:Yrd. Dog. Dr.Turgut YAPANOGILU

Jiiri Uyesi

Prof.Dr.A.Bedii SALMAN
Cocuk CerrghishA.D.Baskan:

HAZIRAN 2010
ERZURUM

63



