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1.GENEL BIiLGILER

1.1. ANOREKTAL MALFORMASYON

1.1.1. Tarihge

Anorektal malformasyonlar (ARM) eski c¢aglardan beri bilinen, tarih boyunca
cerrahlarin ilgisini ¢eken, aniis ve rektum ile en basta iirogenital sistemi olmak iizere
diger sistemleri de etkileyen bir hastalik grubudur. Anorektal malformasyon tipi, basit
perineal fistiil veya karin 6n duvart malformasyonlarinin da eslik ettigi kloakal ekstrofi

gibi agir tipte olabilir.

Diger sistemlere ait malformasyonlarin siklig1 6zellikle agir tiplerde daha
yiiksektir. Tim sistemleri igeren ayrintili muayene ve radyolojik gorlintiileme
yapilmalidir. Bu bulgularin sonuglari, cerrahi girisim indikasyonlar1 ve takipte fekal ve

iiriner kontinans agisindan belirleyicidir.

Onbesinci ylizyilda, Serafettin Sabuncuoglu kendi kitabinda imperfore aniisiin
delinmesi ile ilgili resim ve teknikleri yayinlamistir. Cerrahi yaklagim konusunda Tiirk
literatiiriinde ilk 6rnek olan bu eserde bircok cerrahi uygulama minyatiirler esliginde
anlatilmaktadir. Sabuncuoglu gelistirdigi yeni tekniklerle bir¢ok alanda oldugu gibi
Cocuk Cerrahisi alaninda da &nemli katkilari ile anilmaktadir [1,2]. ilk inguinal
kolostomi 1700’1l yillarin basinda Littre tarafindan Onerilmis ve 1783’te Dubois
tarafindan yapilmistir. Kolostomi agilan olgularin 6lmesi nedeniyle, bu yaklasim uzun
bir siire terk edilmistir. Perineal yaklasimlarin Onciisii olan ilk anoplasti, 1835°de
Amussat tarafindan perineal insizyon yoluyla kolonu mobilize edip, cilde suture ederek
yapilmistir. Onsekizinci ve 19. ylizyillda bir¢ok yazar perineal yoldan kolonun
bulunamamasi durumunda peritonun agilmasini 6nermistir. Yirminci yiizyil ortalarinda
tek seans abdominoperineal yaklasim popiiler hale gelmistir. Stephens, kadavra
calismalar1 sonrasinda sakral ve abdominoperineal yaklasimi birlestirmis, rektumun
puborektal askidan gecirilmesini 6nermistir [3]. Bu teknik ve modifikasyonlari 1980°1i
yillara kadar kullanilmis ve ardindan yerini posterior sagittal yaklasima birakmistir.
Posterior sagittal yaklasim ilk kez 1980 yilinda deVries ve Alberto Pena tarafindan
duyurulmustur  [4,5]. Posterior sagital anorektoplasti (PSARP) anorektal
malformasyonlu hastalarda yasam kalitesini en iist diizeye ¢ikarmay1 hedefleyen ve tiim

diinyada kabul goren bir ameliyat olmustur [6-10]. 2000 yilinda Georgeson tarafindan
1



laparoskopi esliginde anorektoplasti (LEARP) tanimlanmistir [11]. Cok daha yakin

donemde robotik ARM cerrahisi ile ilgili vaka serileri yaymlanmistir [12].

Anorektal malformasyon tedavisinde giincel amaglar; anatomik olarak biitiin
malformasyonlarin diizeltilmesi, eslik eden ve hayati tehdit edebilecek ek anomalilerin
tanis1 ve tedavisi ve hastaya iyi bir yasam kalitesinin sunulmasidir. Barsak egitim
programi (BEP) ARM onarimi sonrasinda gelisen fekal inkontinansin tedavisi igin
uygulanmaktadir. Barsak egitim programinda bireye 6zgiin tedavi diizenlenir [13-16].
Tedavi ve takipte saglanan basarili uygulamalar sonucunda giiniimiizde mortalitenin en

biiyiik sebebi agir, diizeltilemeyen kardiyovaskiiler anomalilerdir [17].

1.1.2. Insidans

Genel olarak tiim diinyada bildirilen anorektal malformasyon insidansi 1/5000
canlt dogumdur [18]. Her iki cinste goriilmekle birlikte, siklik erkeklerde hafif¢e daha
fazladir. Genetik predispozisyon ve ailevi yatkinlik vardir [19-23]. ilk bebeklerinde
ARM olan ailelerin, sonraki ¢ocuklarinda ARM insidansi %1 dir [20,24]. Erkeklerde en
sik goriilen tip rektoiiretral fistiil iken, kizlarda ilk sirada vestibiiler fistiil gelmektedir.
Kloaka sikligi, malformasyonun vajinal fistiilli ARM tipinden ayriminin yapilabilmesi
ile artmigtir [25]. Fistiilsiiz imperfore aniis daha nadir (%5 siklik) olmakla birlikte,
hastalarin yarisinda eslik eden Down Sendromu vardir. ARM’li Down sendromlularin

ise %95’inde fistiilsiiz tip malformasyon olur [26].

1.1.3. Embriyoloji

Anorektal malformasyonlar, gestasyonun 2-8. haftasina ait olan hastaliklardir. 3.
haftada endoderm ve ektodermden olusan bilaminar germ disk, mezodermin gelismesi
ile trilaminar germ diske doniisiir ve primitif streak adini alir. Embriyonun her iki
ucunda ektoderm ve endoderm birlesir ve kranial bukkofaringeal ve kaudal kloakal
membranlar olusur. Kloakal membranin 8. haftada birlesip kanalize oldugu ve aniis ve
distal tiretray1r olusturdugu diisiiniilmektedir. Gelismekte olan kloakanin dorsal kismi
veya kloakal membrandan herhangi birinde yokluk, son barsak ve iirogenital trakt
arasinda gesitli seviyelerde fistiil olusumuna yol agmaktadir [27,28]. Ge¢miste lirorektal
septumun kaudale, kloakal membrana dogru hareketinde meydana gelen bir sorun
teorisi disiiniilse de, bu bulgular, ARM’larin gestasyonun ¢ok erken evrelerinde

olustugunu ve sadece Tirorektal septumun ilerleyisi ile ilgili olmadigini
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desteklemektedir. Bu anormal gelisim paterni mutant fare serileri (mutant Mouse
strain)-Sd farelerinde gosterilmis olmakla birlikte, insanlarda da ayni mekanizmanin
gerceklesmesi olas1 kabul edilmektedir [29]. Sd farelerinde yapilan ileri arastirmalar,
anormal notokordun kaudal vertebra sayisinda azalma, anormal kloaka, kaudal

gastrointestinal ve lirogenital patolojilere yol agtigini ortaya koymustur [30].

1.1.4. Anatomi ve fizyoloji
1.1.4.1. Normal sfinkter mekanizmasi

Sfinkter mekanizmasini istemli ¢alisan ¢izgili kas grubu (eksternal sfinkter ve
levator kaslar) ile istemsiz ¢alisan diiz kaslar (internal sfinkter) olusturur. Eksternal
sfinkter aniis etrafinda sirkiiler seyreder ve ciltalti, yiizeyel ve derin olmak iizere 3
bolimdiir. Dinlenme halinde tonik halde kasilidir. Sakral 2-4. pleksustan kdken alan
pudendal sinir ve yine ayni kokten orijin alan otonom sinir sistemi (nn.erigentes)
tarafindan innerve edilir. Pudendal sinir, eksternal sfinkter i¢cin motor, aniis etrafi cilt
icin duyusal lifler tasir. Parasempatik pelvik splanknik sinir, rektumun dolulugu ve
gerginligi hakkinda bilgi iletir. Levator ani kasimi olusturan kaslar iliokoksigeus,
pubokoksigeus ve puborektalis kaslaridir. Pubik kemikten sakrumun en alt kismina,
asagiya dogru pelvisin ortasina ve eksternal sfinkter ile birlesmek lizere mediale uzanir.
Motor innervasyonu, sakral 3-4. sinirler kaynaklidir. Otonom sistem (sempatik ve
parasempatik) tarafindan da innerve edilir. Internal sfinkter, rektal muscularis
proprianin sirkiiler diiz kaslarimin devamidir. Internal sfinkter sempatik (istirahat) ve
parasempatik  (gevseme) kontrol altindadir. Normal anatomi Sekil 1.1°de

gosterilmektedir.
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Sekil 1.1 Rektum ve aniis anatomisi.
Sekil [31]’ten uyarlanmustir.

Agri, dokunma, sicaklik ve basing duyulari anal mukozada bulunan ve dentat
line’n yaklagik 1 cm yukarisina kadar uzanan duyusal afferent lifler ile iletilir. Rektum
duyusal afferent liflerden yoksundur; sadece eksternal ve internal sfinkter arasinda,
presakral mesafede ve anal kanalin submukozasinda yer alan Pacini cisimleri sayesinde
basinct hissedebilir. Anal mukozadaki duyusal afferent uyarilar spinal kord iizerinden
kortekse ulasir. Rektal doluluk ve defekasyon ihtiyact hakkinda bilgi tasir. Proprioseptif
gerilme reseptorleri istemli ¢izgili kas lifleri arasinda yer alir. Rektal gerilmeye bagl
afferent uyarilar tasirlar. Mesoderm kaynakli kas, kemik ve sinir liflerinin aksine,

duyusal afferent lifler noral krest kaynaklidirlar [32,33].

1.1.4.2. Normal fizyoloji

Kontinans, fekal materyal pasajinin istemli kontrolii olarak tanimlanmaktadir.
Fekal kontinans i¢in beklenen smir yas lictiir. Loening-Baucke’nin tanimina gore
kontinans; rektumun dolulugunu hissetmek, igerigin kati-sivi-gaz olduguna karar
vermek, uygun zaman ve sartlar altinda rektal bosalimi saglayabilmektir [34].
Kontinans mekanizmasi, saglam sfinkter fonksiyonu, anal kanal duyarliligi ve
propriosepsiyona baghdir. Internal sfinkterin istirahat basincina daha biiyiik katki

sagladigi manometrik caligmalarla gosterilmistir. Bir valv mekanizmasi gibi gorev



yapan 90 derecelik anorektal acilanma da ozellikle karin i¢i basincin aniden arttigi

durumlarda kontinansa katki saglar.

Rektal dolum, kolonik motilitenin kontroliindedir; ince barsaklardan ¢ekuma
ulasan sivi igeriginin rektuma ulasmasi 20-24 saat siirmektedir. Rektumun gerilmesi
sonucu rektal duvardaki gerilme reseptorleri uyarilmakta, rektal kontraksiyonlar
baslamakta ve puborektalis kasi gevsemektedir. Rektal doluluk rektoanal inhibitor
refleksi de uyarmaktadir; bu refleks internal sfinkterin otonom inhibisyonudur. Feges
anal kanala dogru ilerlediginde korteks diizeyinde algi olusmakta ve defekasyon hissi
uyanmaktadir. Rektal icerigin anal kanalda analiz edilmesine ornekleme refleksi de
denmektedir, gaz-sivi-katt ayrimi yapilir. Bulunulan sosyal ortama gore sfinkter

mekanizmasi kasilir ya da gevsetilir; rektal igerik rektuma geri itilir ya da digari atilir.

1.1.4.3. Anorektal malformasyonlu hastalarda anatomi

Anorektal malformasyonlu hastalarda sfinkter mekanizmasi degisik oranlarda
etkilenmistir. Cizgili kaslar tamamen normal ya da hi¢ gelismemis olabilir. Rektumun
en distali, malformasyonun agirligina gore, huni seklindeki levator kas planinin
iizerinde veya alt1 bir hizada olabilir. internal anal sfinkterin kontinansa &nemli
derecede katkisi oldugu bilinse de, ARM’li hastalarda bu yapinin korunduguna dair
kanit bulunmamaktadir [35]. Bazi ¢alismalar yiiksek tip ARM’li ¢ocuklarda, spinal
kordun medial ventral boynuzundaki sinir hiicrelerinin  azalmis oldugunu

gostermektedir [36].

1.1.4.4. Anorektal malformasyonlu hastalarda fizyoloji

Anorektal malformasyonlu hastalarda duyu ve propriosepsiyon ¢esitli diizeyde
etkilenmistir. Rektal distansiyona gerilme reseptorlerinin yaniti azalabilir. Anorektal

cerrahi sonrasi gelisen skarlar da rektal birikime yol agabilir.

PSARP tanimlanmadan 6nce ameliyat sonrasi takipte en dnemli sorun sfinkter
yetersizligine bagli inkontinans iken; bu teknigin tanimlanmasinin ardindan kabizlik,

kabizliga bagli tasma inkontinansi ve barsak motilite bozukluklar1 6n plana ¢ikmistir
[37].

Cerrahi sirasinda rektosigmoidin korundugu hastalarda konstipasyon 6énemli bir

sorundur. Onarmm sonrast en sik karsilasilan sekeldir. Ozellikle algak tip ARM
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hastalarinda daha yaygindir. Nedeni bilinmemektedir. Daha oOnceleri, perirektal
disseksiyonun denervasyona yol actig1 diisiiniilmiistiir. Biiylik seriler ile algak tiplerde
daha yaygin oldugu ortaya konuldugundan, bu fikirden uzaklagilmistir. Konstipasyonun
nedeni rektosigmoid motilitesinin az olmasma baglanmaktadir. Konstipasyona bagh
megarektosigmoid gelisebilir ve barsak hareketinin iyice bozulmasina, tasma tarzinda
fekal inkontinansa —psddoinkontinansa- neden olabilir. Konstipasyon ve fekal

inkontinans birlikteligi ilerleyicidir. Tedavi, konstipasyonun diizeltilmesidir.

Stoma olarak transvers ve loop stomanin tercih edilmesi, stomada veya anorektal
alanda striktiir olusumu, uygun oral veya lavman tedavisinin diizenlenmemesi

konstipasyona katkida bulunan faktorlerdir.

1.1.5. Etyoloji ve genetik

Etyoloji belirsizdir ve multifaktoryel olduguna inanilmaktadir. Ailesel vakalarda
az sayida gen tanimlanmistir. Cevresel faktorlerin etkisinin az oldugu diisiiniilmektedir
[38]. Ailesel siklik diisiiktiir, baz1 olgularda otozomal dominant kalitim bildirilmistir.
Fareler ile yapilan calismalarda Six1-Eyal genlerinden birinde veya her ikisinde
delesyonun persistan kloaka olusumu ve genitotiriner sistem defektlerine yol agabilecegi
gosterilmistir  [39]. ARM’nin birliktelik gosterdigi sendromlar Tablo 1.1°de
sunulmugtur. Currarino Triadi parsiyel sakral agenezi (hemisakrum), anorektal
malformasyon ve presakral kitle birlikteligine verilen isimdir [40]. Diger konjenital
anomalilerle, siklikla da okiilt spinal disrafizm ile beraberlik gosterir [41]. Ailesel gecis
gosterilmistir ve olgularin bilyiik kisminda MNX1 geninde mutasyon saptanmistir [41—

44]. Currarino Triadinda ge¢ bulgu goriilebilir [45].

Gebelikte gegirilen hastaliklar ve ARM iligkisi incelendiginde, ARM vakalarinin
cogunun ilk ¢ocuk oldugu; fertilite tedavilerinin ve ikiz veya li¢lizlerden biri olmanin,
ek anomalisi olan ARM olma olasiligimi arttirdig1 goriilmiistiir. Gebelik sirasinda
maternal ates ve preeklampsi tablosu sadece ek konjenital anomalilerin oldugu
ARM’lerde gozlenmistir. Gebelikte maternal epilepsi ARM’nin tiim tipleri i¢in 5 kat
fazla risk dogurmaktadir [46].



VACTERL

(Vertebral, anal atrezi, kardiyak
malformasyonlar,trakeoézofageal
fistiil, renal
anomaliler,ekstremite
anomalileri)

MURCS

(Miillerian kanal aplazisi, renal
aplazi, servikotorasik somit
displazisi)

OEIS (omfalosel, kloaka
ekstrofisi, imperfore anus,
spinal defektler)

Aksial mezodermal displazi
Klippel-Feil sendromu

Sirenomelia-kaudal regresyon

Trizomi 21

Trizomi 13

Trizomi 18
Pallister-Killian sendromu
Cat-eye sendromu

Parental unidisomi 16
22911 delesyonu sendromu
(del22911.2)

Currarino sendromu
Pallister-Hall sendromu
Townes-Brock sendromu
Ulnar-mammary sendromu
Okihiro sendromu

Rieger sendromu
Tanatoforik ciicelik

Hirschsprung hastaligi

Feingold sendromu

Kabuki sendromu

Optitz BBB/G sendromu
Johanson-Blizzard sendromu
Spondylocostal disostozis
Kisa kot-polidaktili sendromu
Baller-Gerold sendromu
Siliopatiler

Fraser sendromu

Lowe sendromu

Heterotaksi

FG sendromu

X’e bagl gecen mental
retardasyon

MIDAS sendromu

Christian sendromu

Tablo 1.1 ARM ile iligkili sendromlar
Liste Levitt ve Pena Anorectal Malformations makalesinden [47] alinmustir.

1.1.6. Smiflandirma

Anorektal malformasyonlarin yaygin olarak kullanilan eski smiflanmasi
Stephens ve Smith tarafindan olusturulan ve 1984°te Wisconsin’da kabul edilmis olan
Wingspread smiflamasidir. Anatomik bir siniflama olan Wingspread siniflamasinda
(Tablo 1.2) rektumun kor ucunun levator adeleleri ile olan iliskisine gére 3 ana grup

olusturulmustur. Ek olarak kloakal anomaliler ve nadir malformasyonlar eklenmistir

[48].

Yiiksek Intermediate Algak Siniflandirilamayan

Nadir
malformasyonlar

Anovestibular fistil
Anokutandz fistul

Rektovestibiiler fistiil
Rektovaginal fistiil

Anorektal agenezi
Rektovajinal fistiil

K . .
% Fistilsiz Anal stenoz Persistan kloaka
Anorektal agenezi Fistiilsiiz anal Anokutanoz fistiil Nadir
Erkek Rektovezikal fistiil agenezi Anal stenoz malformasyonlar

Fistiilsiiz Rektotiretral fistiil

Tablo 1.2 Anorektal malformasyonlarin Wingspread siniflandirmast.




Wangensteen-Rice invertogrami (Sekil 1.2) ile os pubis’in {ist sinirindan
koksikse c¢izilen ve pubokoksigeal hat olarak adlandirilan hattin, levator ani kaslarinin
pelvik duvara olan baglantisina karsilik geldigine dikkat ¢ekilmistir. Iskium kemiginin
ossifiye olan kismindan gectigi varsayilan I hatt1 ile pubokoksigeal (PC) cizgileri
kullanilarak; PC hattin1 gecemeyenler yliksek (supralevator), PC cizgisi ile 1 ¢izgisi
arasinda kalanlar orta (intermediate), I hattinin distalinde kalanlar algak (infralevator)

tip olarak kabul edilmistir [49,50]. Bu siniflama uzun siire uygulanmuistir.

Sekil 1.2 invertogram gérﬁntﬁleri. Sol: Algak tip malformasyon. Orta: Intermediate tip. Sag: Yiiksek tip
malformasyon.

Pena, malformasyonlarin dogrudan fistiil yerlesimine gore simiflandirilmasini
onermistir [37]. 2005 yilinda 26 Cocuk Cerrahimin™ katilimi ile Krickenbeck
smiflandirmast yapilmistir (Tablo 1.3) [51]. Krickenbeck simiflamasina gére ARM
tipleri ve sikliklar1 Tablo 1.4°te verilmistir [52-54].

Uluslarasi simiflama (Krickenbeck)

Mayjor klinik gruplar Kompleks ve olagandis1 anomaliler
Perineal (kutandz) fistiil Kloakal ekstrofi, ortiilii kloaka
Rektoiiretral fistiil Posterior kloaka
Prostatik Presakral kitle ile ilgili durumlar
Bulber Rektal atrezi ve stenoz
Rektovezikal fistiil Rektal duplikasyon
Vestibiiler fistiil H fistiil (rektovajinal)
Kloaka
Fistiilsiiz
Anal stenoz

Tablo 1.3 Anorektal malformasyonlarin Krickenbeck’te [51] kabul edilen uluslararasi siniflamasi.

* Bu toplanttya Cerrahpasa T1p Fakdiltesi Cocuk Cerrahisi ABD 6gretim iiyesi Sayin Prof. Dr. Yunus
Soylet de katilmustir.



ARM tipi Cins Siklik (%)

Perineal fistiil Kiz 41
Vestibiiler fistiil Kiz 21-29
Vajinal fistiil Kiz 1-5
Kloaka Kiz 4-10
Perineal fistiil Erkek 43
Rektoiiretral fistiil Erkek 19-50
- rektobulber fistiil Erkek 5-15
- rektoprostatik fistiil Erkek 12-20
Rektovezikal fistiil Erkek 6-12
Fistiilsiiz Her iki cins 3-12
Rektal atrezi Her iki cins 1-3

Tablo 1.4 Anorektal malformasyonlarin genel sikligi.
Tablo [52-54] ten derlenmistir.

1.1.7. Eslik eden anomaliler

Eslik eden anomalilerin genel siklig1 %58-78 olarak bildirilmektedir [52,55,56].
Urolojik anomalilerin gériilme sikligt %28-50 arasindadir [52-56]. Yiiksek tip
lezyonlarda {irogenital anomali goriilme sikligi daha yiiksektir [57,58]. Kloaka
anomalisi olgularinda iirolojik anomali sikligi %90’dir. Vezikoiireteral reflii en sik

karsilasilan sorundur. ikinci siklikla renal agenezi ve displaziler goriiliir.

Erkeklerde inmemis testis ve hipospadias en sik goriilen genital anomalilerdir
(%10-45) [59,60]. Miiller malformasyon siklig1 %30-35 oraninda goriilmektedir [61—
65]. Kloakada %50, perineal ve vestibiiler fistiillde %5 oraninda vajinal septum
bildirilmektedir [66]. Kloaka anomalisinde en sik goriilen anomaliler uterus didelfis,
vajinal septum ve bicornuat uterustur. Kardiyovaskiiler malformasyonlar hastalarin tigte
birinde vardir. ASD ve PDA en sik goriilen sorunlardir [67—69].

Kemik yapilar igerisinde en sik etkilenen sakrumdur. Sakral anomali siklig1
%30-50 arasindadir. Hermivertebra, kelebek vertebra, skolyoz sik goriilen diger
lumbosakral deformitelerdir [70]. Sakral oran, sakrumun gelisme diizeyini belirleyen
bir orandir. On veya yan grafideki 6lgiimlerden hesaplanir (Sekil 1.3). Sakrumun one
veya arkaya agilanma gosterebilmesi nedeniyle sakral oranin yan grafideki Olgim

sonuglar1 6n-arka grafilere gore daha giivenilirdir (Sekil 1.4).



hd
©

28

Normal oran: BC/AB=0,77

Sekil 1.3 Sakral oran.
Oranin yan grafide 0.77, 6n grafide 0.74 olmasi beklenir. 0.4’ten diisiik orana sahip olunmasi fekal
kontinansin iyi olmayacagina isarettir. Sekil Coran ve ark. Pediatric Surgery kitabindan [3] alinmustir.

‘l \ 5 -

1 Y. E o ol =<2s21 (150 i\ / ¢ S
Sekil 1.4 Dismorfik sakrum 6rnekleri, direkt grafide 6nden goriiniim (sol), MR goriintiilemede lateral
goriiniim (orta ve sag).
(Saym Prof. Dr. SN Cenk Biiyiikiinal’a katkilar1 i¢in tesekkiir ederiz.)

Spinal disrafizm siklig1 %34 tiir [71]. Konus medullaris normal olarak L1-L2
arast mesafede sonlanir. Konus medullarisin bu seviyeden daha asagida yer almasi ve
fikse halde bulunmasi ile karakterize spinal patoloji tethered kord olarak
adlandirilmaktadir (Sekil 1.5).
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Sekil 1.5 Normal seviyede sonlanan conus medullaris (iist-sol), low level conus (iist-sag), filum terminale
lipomu (alt sol), siringohidromyeli (alt-sag).

Yiiksek tiplerde daha fazla olmak {izere, ARM hastalarinda tethered kord
insidans1 %10-50 arasinda bildirilmektedir [72—76]. Fiksasyona yol agan mekanizma
lipom, fibroz adezyonlar, myelomeningosel, lipomeningosel, diastometamyeli, vertebra,
dura, cilt, terminal filumun kalinlasarak elastikiyetini kaybetmesi olabilir; sonucta
kordun kranial-kaudal yonde serbest hareketi engellenir [77]. Tethered korda bagli
gelisen semptomlar kiiclik ¢cocuklarda kendini irritabilite olarak belli eden, dermatom
hatlarina uymayan sirt ve bacak agrisi; bacak ve ayaklarda gilic kaybi, his kusuru,
spastisite gibi ortopedik sorunlar; idrar yolu enfeksiyonu ve liriner inkontinans ile
birlikte seyreden ndrojen mesane hastaligi ve barsak fonksiyonlarinda bozulmadir. Tani,
hayatin ilk {i¢ ayinda US ile konabilir ancak MR tanida altin standarttir [78].

Giiniimiizde bir¢ok merkezde rutin olarak MR ¢ekilmesi ile birlikte spinal patolojilerin
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insidansinda artis olmustur [79]. Tethered kordun tedavisi igin farkli goriisler
mevcuttur. Konus medullarisi L1-L2 araligindan asagi seviyeye uzanan, filumda yagh
degisiklik gbzlenen, semptomatik hastalar igin operasyon Onerilmektedir [80].
Asemptomatik hastalarda ileride gelisebilecek fonksiyonel sorunlarin Oniine gegilmesi
icin cerrahi Oneren yazarlarin sayisi az degildir [79,81,82]. Buna karsin, operasyon
sonrast agri ve ortopedik yakinmalar gerilese de Ozellikle barsak ve iiriner
fonksiyonlarda c¢ok az fayda saglandigi goriildii§iinden bazi yazarlar asemptomatik

hastalarda izlem 6nermektedir [72,75,83,84].

Birgok gastrointestinal anomali ARM’lara eslik edebilir. Ozofagus atrezisi,
duodenal atrezi bunlarin basinda gelmektedir. Hirschsprung hastaligi ile birliktelik
nadirdir (%2.3-3.4) [85,86].

Anal atrezinin vertebral, trakeodzofageal anomalilerle ve radius aplazisi veya
renal anomali ile birlikteligine VATER adi verilmistir (V=vertebra, A=anal atrezi,
TE=trakeo-6zofageal, R=renal anomali veya radial aplazi) [87]. Bu tanimdan bir siire

sonra ekstremite deformiteleri de eklendi ve VACTERL olusturulmustur [88,89].

1.1.8. Erkeklerde goriilen defektler

Perineal fistiil: Algak tip anomalidir. Rektumun en alt ucu perinede eksternal
sfinkter yapisindan daha 6ne agilmaktadir (Sekil 1.6). Proksimalde yer alan rektum
sfinkter kaslar1 igerisindedir. Skrotum tabanindan baslayarak orta hat raphe’yi takip
eden subepitelial fistiil trakt1 gozlenebilir, bazen bu trakta bir cilt katlantis1 eslik edebilir
(kova sap1 deformitesi). Perineal fistiile sahip erkek ve kiz hastalarda orta hat kivrimlari
1yl gelismistir, normal sakrum, anal sfinkter kaslari, normal gelismis gluteal yapiya

sahiptirler. Uriner ve norolojik anomalilerin siklig1 diger ARM'lara gore daha azdir.

Rektoiiretral fistiil: Rektum ve lretra arasinda algak (bulbar) veya yiiksek
(prostatik) seviyede baglanti vardir. Bulbar seviyede fistiile sahip hastalarin iyi
sayilabilecek sfinkterleri, normal sakrumlar1 vardir; intergluteal sulcus kolayca goriiliir
ve anal dimple yapisi da belirgindir. Prostatik seviyede fistiile sahip hastalarda ise,
bunlarin aksine sfinkter yapis1 zayif, sakrum az gelismis, orta hat kivrimlar1 daha az
belirgindir. Bu genelleme biiyiik ¢ogunluk hasta icin gegerli olsa da sakrumu ve

sfinkterleri iyi olan olgular da vardir.
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Rektovezikal fistiil: Rektum mesane boynuna T seklinde agilmaktadir (Sekil 1.7).
Rektoiiretral fistiilde oldugu gibi rektum ve mesane boynu arasinda ortak duvar yoktur.
Rektum huni seklindeki kas grubunun tizerinde bir seviyede yer almaktadir. Ektopik
iireterler genel olarak fistiil seviyesinde mesaneye agilmaktadirlar. Perine flat yapidadir,

perineal kas gelisimi kotlidiir. Sakrum distrofiktir ve genellikle az gelismistir. Eslik

eden anomali siklig1 yiiksektir.

thioser :

Sekil 1.6 Erkek hasta, erieal fistiil, kova sap1 Sekil 1.7 Rektovezikal fistiil.
bulgusu. Cizim [47] den alinmustr.

Fistiilsiiz tip: Rektum perineal ciltten yaklasik 2 cm mesafede sonlanmaktadir.
Sfinkter mekanizmasi, kaslar, sakrum genel olarak mevcuttur, barsak fonksiyonlari
acisindan iyi sonug¢ beklenmektedir. Uretra ile arasinda baglanti yoktur ancak ¢ok ince

ortak duvara sahiptirler.

Rektal atrezi ve stenoz: Rektum kor olarak sonlanir (atrezi) ya da distal anal
kanal ile parsiyel olarak baglant1 halindedir(stenoz). Normal goriinen aniisleri, perineal
ciltten 1-2cm mesafede sonlanir. Anal kanal ve rektumun gelisme kusurudur. Onarim
sonras1 kontinans ve rektal duyarhilik miikemmeldir. istemli kaslar, sakrum ve perine

normale yakin gelismistir.

1.1.9. Kizlarda goriilen defektler

Perineal fistiil: Aniis perineal body iizerinde, eksternal sfinkterin Oniinde
sonlanmaktadir. Agildig1 nokta vestibulumun gerisinde yer almaktadir (Sekil 1.8).
Gluteal gelisim ve anal dimple oldukga iyi gelismistir. Sakrum normaldir, levator

gelisimi tamdir. Vajen ile rektum arasinda ortak duvar bulunmaz.
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Rektovestibiiler fistiil: Rektum himenin hemen arkasinda vestibulum simirlari
icinde sonlanmaktadir (Sekil 1.9). Rektovajinal fistiil olarak yanlig tan1 alma durumu
s0z konusudur. Rektum ve vajina ince bir duvarla ayrilmaktadir; sakrum ve kas

yapilariin gelisimi iyidir.

v

Sekil 1.8 Kiz hasta, perineal fistiil. Sekil 1.9 Vestibiiler fistiil.

Fistiilsiiz anal atrezi ve Rektal atrezi ile stenoz: Bu grubun anatomik ozellikleri,
tan1 ve tedavi yontemleri ile prognostik sonuclari erkeklerdeki defektler ile benzerdir.
Fistiilsiiz imperfore aniis kizlarda erkeklere nazaran bir miktar daha fazla

gozlenmektedir.

Rektovajinal fistiil: Kizlarda en az gorilen ARM tipidir (<%1). Vestibiiler
fistiilli ARM veya kloaka anomalileri yerine bu taninin konuldugu diistiniilmektedir

[90].

Kloaka: Rektum, vajina ve lretra ortak tek bir kanala agilmaktadir (Sekil 1.10).
Kanalin uzunlugu 1-10 cm arasinda degismektedir. 3 cm’den kisa olmasi durumunda
kisa, ya da tersi durumda >3cm olmasi durumunda uzun ortak kanal olarak
adlandirilmaktadirlar. Kisa ortak kanala sahip hastalarin perine yapilari, sakrumlart iyi
geligmistir. Sik olarak vajina icinde sivi birikimi mevcuttur ve vajen genislemistir
(hidrokolpos) (Sekill.11). Hidrokolpos trigona basi etkisi ile iireter alt ucunda kismi
tikaniklik ve hidronefroza neden olabilir. Vajina ve uterusa ait septasyon anomalilerine
sik rastlanir. Eglik eden anomali orami yiiksektir. En sik goriilen Miiller kanali

anomalileri uterus didelfis ve vaginal septum ile bicornuat uterustur.
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Sekil 1.10 Kloaka anomalisi. Sekil 1.11 Kloaka anomalisinde hidrokolpos.
Cizim [47]den alinmustr. Cizim [47]den alinmustr.

1.1.10.Prenatal tam

Anorektal malformasyonlarin prenatal inceleme teknikleri ile dogrudan tanisi
konulamamaktadir. Siklikla eslik eden anomali varligi ve bunlarin ultrason ile
goriintiilenebilmesi anorektal malformasyon siiphesini desteklemektedir. Prenatal
incelemelerde genital, {iriner, vertebral veya gastrointestinal anomalilerin birlikteligi
anorektal malformasyon olasiligini akla getirmektedir. Prenatal ultrasonda siipheli
imajlar sunlardir; Dilate Kalsifiye kolon, mekonyumun beklenen rektal seviyeye
ulagsmamis olmasi, hidronefroz, bobrek yoklugu, noral tiip defektleri, tethered kord,
hidrokolpos, vertebra anomalileri, radius aplazisi, mesane goriilemezken bu duruma

omfaloselin de eslik etmesi.

1.1.11.Yenidogan donemi

Anal atrezili yenidoganda, dogumla birlikte yutulan ve kolon igerisinde ilerleyen
gaz, 24. saatin sonunda cekilen direkt grafide anomalinin seviyesini belirlemeye
yardimcidir. Ik miidahelenin kolostomi ya da primer cerrahi olmasi konusunda karar
verilir. Perineal muayene, fistiil varliginin tespiti, liretra ve vajen yapilarinin gézlemi,
ayakta diiz karin grafisi, On-arka ve lateral sakral grafiler, batin ve sakrum
ultrasonografisi ve EKO yapilir. Algak tiplerde; cerrahin tercihi ile onarim yapilabilir.

Yiiksek tiplerde; descendan diverting stoma agilmasi sonrast onarim yapilir.
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Yenidogan kiz ARM hastalarinda tedavi algoritmasi Sekil 1.12°de, yenidogan
erkekler igin ise Sekil 1.13’te verilmistir.

Kolostomi.
Kloaka Gerekirse vajinostomi ve
iiriner diversiyon

PSARVUP
(kolostomiden 6 ay sonra)

Fistiil var (%95)

o e . Limited PSARP
g —— (kolostomiden 4-8 hf. sonra)
Perineal Kolostomisiz Mini PSAP

Perine
inspeksiyonu

<lem kolon-cilt | ¢ 1 o misiz Mini PSAP
mesafesi
| Cross-table
“| lateral grafi | < jem kolon-cilt PSARP
Fistiil yok (%5
istil yok (%5) mesafesi Kolostomi (kolostomiden 4-8 hf.
sonra)

Sekil 1.12 Yenidogan kiz ARM hastalarinda tedavi algoritmasi.
Sema Oldham ve ark. Principles and Pratice of Pediatric Surgery kitabindan [91] uyarlanmustir.
PSAP: Posterior sagittal anoplasti, PSARP: Posterior sagittal anorektoplasti, PSARVUP: Posterior
sagittal anorektovajinotiretroplasti.

Perineal fistiil
. Kova sap1 bulgusu Kolostomisiz Mini PSAP
Klinik bulgu var (%80-90) Orta hat raphe fistiilii
Diiz kalga (flat bottom) Kolostomi PSARP
Idrarda mekonyum (kolostomiden 4-8 hf. sonra)
Perine
inspeksiyonu ve
idrar tahlili
<lemkolon-ailt |y ) octomisiz Mini PSAP
mesafesi
| Cross-table
Klinik bulgu yok (%80-90) | 18%ral &rafl | >1em kolon-cilt PSARP
mesafesi Kolostomi (kolostomiden 4-8 hf.
sonra)

Sekil 1.13 Yenidogan erkek ARM hastalarinda tedavi algoritmasi.
Sema Oldham ve ark. Principles and Pratice of Pediatric Surgery kitabindan [91] uyarlanmustir.
PSAP: Posterior sagittal anoplasti, PSARP: Posterior sagittal anorektoplasti.

Cross table lateral grafiler rutin uygulamada invertogramin yerini almistir. Cross
table grafiler dogum sonrasi en az 18 saat sonra cekilmek kaydiyla, rektumun en
distalini cilde 5 mm mesafeye kadar gosterebilmektedir [92]. Rektum ve perine cildi
arasindaki mesafe 1 cm’den kisa ise alcak tip, lcm’den uzun ise yiiksek tip ARM’den

s0z edilir ve yiiksek tip ARM kolostomi agilmasini gerektirir.
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1.1.12.Cerrahi tedavi
1.1.12.1.Kolostomi ve hidrokolpos drenaji

Fizik muayene, ilk laboratuar ve radyolojik tetkikler sonucunda, genel olarak
kolostomi indikasyonlar1 sunlardir; hastanin perinesinin flat gériiniime sahip olmasi,
idrarda mekonyum tespit edilmesi, lateral cross table grafide en distaldeki kolon gazinin
koksiksin {izerinde ya da pelviste daha yiiksek bir seviyede olmasi, kloakal

malformasyon varligi.

Gegmiste transvers kolon {izerinde, proksimal ve distal kolon anslarim
birbirinden ayirmadan (loop) kolostomiler olusturulmus ancak daha sonra
dezavantajlarindan dolayr bu tip stomalardan vazgegilmistir [93]. Agilacak olan
stomanin fikse olmasi nedeniyle, prolapsus olasiliginin en az oldugu descendan kolon
distalinde agilmasi, distaldeki ansa gaita bulasim1 engellemek iizere diverting tarzda
acilmas1 dnem kazanmistir. Stoma sol alt kadranda konumlanir ve distaldeki ansin agzi
miikoz fistll haline getirilerek cilde agizlastirilir. Proksimal ansin karin cildi {izerinde
cok laterale agilmasi veya distal ve proksimal anslar arasinda yeterli mesafe
birakilmamasi, stoma torbasinin uygulanmasini zorlastiracagindan, stoma yerlesimi
konusunda dikkatli olunmalidir. Acilmis olan stomanin distalinde birakilan kolon
uzunlugunun daha sonra yapilacak pull through operasyonu sirasinda sorun

olusturmamasi i¢in yeterli uzunlukta distal ans birakildigindan emin olunmalidir.

Diverting stomalarin diger avantajlar1 arasinda distalde kalan ve fonksiyon
gormeyen barsak uzunlugunun kisa olmasi, distalde kalan barsagin temizlenmesi kolay
olmasi, distal kolostogram (Sekil 1.14) c¢ekiminin daha kolay olmasi ve prolapsus

riskinin diisiik olmasidir.
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Sekil 1.14 Distal loopogram ile rektotiretral fistiiliin gosterilmesi.
Solda, bulber iiretra fistiilii. Sagda, prostatik tiretra fistiili.
(Sayin Prof. Dr. Gonca Topuzlu Tekant'a katkilari i¢in tesekkiir ederiz.)

/f-

i
Sekil 1.15 Kloaka anomalili hastada distal kolostogramda her iki vajene kontrast madde gegisi.
(Sayin Prof. Dr. SN Cenk Biiyiikiinal’a katkilar1 i¢in tesekkiir ederiz.)

Loop stomalar distale fekal materyal girisine izin vererek fekal impaksiyona,
tiriner infeksiyonlara, genis rektoiiretral fistiillii bebeklerde hiperkloremik asidoza yol
acmast nedeniyle; Hartman pos ve transvers kolostomiler megarektuma yol a¢masi
nedeniyle yapilmamalidir [94,95]. En sik kolostomi komplikasyonlari kolostomi

agizlarimin yanls konumlanmasi (mislokasyon), prolapsus ve striktiirdiir [96].

Bebeklik cagindaki en Onemli ve acil tedavi gerektiren iirogenital sorun
hidrokolpostur. Hidrokolpos antenatal donemde ultrasonografi ve fetal MR'da
saptanabilir. Hidrokolpos hidronefroz, infravezikal obstriiksiyon ve tedavi edilmez ise
tekrarlayan tedaviye direngli idrar yollar1 infeksiyonu nedenidir ve bobrekte yeni skar

gelisimine neden olur. Kolostomi sirasinda biiyiik hidrokolpos ve 6zellikle eslik eden
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hidronefroz durumunda vajinostomi agilmalidir [97]. Definitif operasyona kadar, bir
kateter yardimiyla hidrokolpos drenaji yapilmasi da baska bir yontemdir. Vajinal
septum varligi durumunda, septum {izerinde bir insizyon yapilarak her iki vajinanin da
drene oldugundan emin olmak gerekir. Ortak kanalin dar veya atretik oldugu, idrarin

drene olmadig1 vakalarda vezikostomi agilabilir.

1.1.12.2. Anorektal malformasyon onarimi

Gecmiste algak tip olarak kabul edilen perineal fistiilli ARM’lerde anal cut
back, anal darlikta V-Y anoplasti uygulanmaktayd: [98-100]. Anal transpozisyon,
vestibiiler fistiilli ARM igin onarimi i¢in tanimlanmis bir ameliyat idi [100,101].
Rektumun puborektalis aski i¢inden gegirilerek cilde anastomoze edildigi sakral
yaklasim (Stephen’s teknigi); intermediate tip lezyonlarda tercih edilmekteydi [101].

Rehbein’in endorektal pull through yonteminde rektal seromuskuler tabaka
mukozasiz hale getirilir. Kolon geride kalan kas kilifi (muscle cuff) iginden gegirilerek
perineye, sfinkter kaslar1 ortasina agizlastirilir [102]. Abdominoperineal yaklagim,
supralevator lezyonlar igin tamimlanmistir. Perineal ve abdominal yaklasim
birlestirilerek yapilir. Stephens’in sakroperineal yaklagimi ve Rehbein’in abdominal
endorektal rektum disseksiyonu teknikleri birlestirilereck sakroabdominoperineal
yaklagim gelistirilmigtir [103]. Anterior sagittal yaklagim internal anal sfinkteri
korumay1 hedefleyen bir yaklagimdir.

Posterior sagittal anorektoplasti ameliyatinin ana ilkesi orta hattan yaklagimdir
(Sekil 1.16) [4]. Orta hattin sag ve sol yarisi esit olarak agilir ve agilma yerinde
yanlardan orta hattt gecen sinir ve damar yoktur. Cilt ve cilt alt1 kesisi sonrasi deri
altinda paralel seyreden parasagittal kas lifleri vardir ve her iki yanda uzanir.
Parasagittal lifler ile dik olarak birlesen kas kompleksi yapist her iki yandadir ve rektum
onarim sonrast bu kas kompleksi icine yerlestirilir. Parasagittal kaslarin araliginda
iskiorektal yag tabakasi yer alir. Levator kas yapisi yag dokusu altinda deri kesisine
paralel uzanir. Levator kas yapist huni seklindedir ve huninin dar agzi yanlarda kas
kompleksini olusturur. Levator tam orta hattan agilarak anomali tipine gore cerrahi
onarim yapilir. Varsa, rektoiiriner fistiil baglanir. Rektum serbestlestirilerek pull
through yapilir. Perineal ve vestibiiler fistiil onariminda rektum levator iginde kas

kompleksi igine yerlesirilir [37]. Erkek hastalarin %90’inda PSARP yeterli olurken,
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yiiksek tip atrezili (rektovezikal fistiil) %10°luk bir grupta laparotomi veya laparoskopi
gerekir [37]. Kizlarda tiim malformasyonlar bu teknikle onarilabilmektedir. Kloaka
malformasyonlu hastalarda abdominal yaklagim gerekebilir (Posterior sagittal
anorektovajinoplasti, Sekil 1.17). Total iirogenital mobilizasyon ile kloaka

anomalilerinde rektum, vagen ve iiretra onarimi yapilabilir (Sekil 1.18) [47].

Sekil 1.16 Kloaka anomalisinde posterior sagittal yaklagim sonrasi anatomi.
(Sayin Prof. Dr. Haluk Emir’e katkilar1 igin tesekkiir ederiz.)

Sekil 1.17 Kloaka anomalisind posterior sagittal anorektovaginoplasti ameliyat1 sirasinda double vajen
ve vajinal septum goriintiisii.
(Sayin Prof. Dr. Haluk Emir’e katkilar1 igin tesekkiir ederiz.)
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Sekil 1.18 Kloaka anomalisinde total iirogenital mobilizasyon
(Sayin Prof. Dr. Yunus Soylet’e katkilari i¢in tesekkiir ederiz.)

\

PSARP ameliyatinin Ustiinliigii levator ve kas kompleksi i¢inden ilerleyerek
anomali olan alana rahat ulasimin saglanmasi ve yanlarda simetrik olarak olusturulan

kas kompleksi i¢ine rektumun onarim sonrasi sabitlenerek yerlestirilmesidir.

Yiiksek tip ARM’lerde laparoskopi esliginde anorektal pull through (LEARP)
teknigini tanimlanmistir [11]. Laparoskopik goriisiin avantajlar1 perineal disseksiyonun
minimal olmasi, distal rektumun korunmasi ve levator ani ve eksternal sfinkter kas
kompleksi i¢inde uygun bir sekilde yerlestirilebilmesi olarak siralanmaktadir. Rektum,
tiretral veya vajinal fistiile kadar keskin disseksiyon ve koter yardimiyla ekspoze edilir;
bu seviyede klip konularak ayrilir. Pelvik taban kaslar1 ve puborektal aski ortaya konur.
Perinede, anal dimple merkezi elektrostimiilator ile belirlenir. En giiclii kasilmanin
oldugu alanda cilt insizyonu yapilir. Rektum cilde agizlastirilir. Robotik anorektal pull

through ameliyatlarin1 uygulayan az sayida merkez vardir.

Cerrahi teknikler, Krickenbeck toplantist sonucunda Tablo 1.5°teki gibi
derlenmistir [51].

Cerrahi tekniklerin uluslararasi sismflandirmasi

Perineal operasyon
Anterior sagittal yaklagim
Sakroperineal operasyon
PSARP
Abdominoperineal pull through
Abdominosakroperineal pull through
Laparoskopi esliginde pull through
Tablo 1.5 Cerrahi tekniklerin Krickenbeck siniflandirmasi.
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1.1.13.Anorektal malformasyon onarimi sonrasi izlem ilkeleri

Anorektal malformasyon ve eslik eden anomaliler nedeni ile cerrahi tedavisi
tamamlanan hastalarda takipte giiniimiizdeki amag¢ 3 yasindan baslayarak ¢ocuklarin
kuru kalmasini saglamaktir. Konstipasyon ve rektosigmoid kolonda asir1 birikim
ozellikle alcak tipte malformasyonlarda goriiliir. Konstipasyon sikligt ARM tipi
agirlastikca azalmaktadir (Tablo 1.6).

ARM tipleri i Konstipasyon Soiling
% %
Perineal 97 58 16
Vestibiiler 90 55 36
Vajinal 60 20 80
Kloaka <3cm 66 39 63
Kloaka >3cm 35 28 84
Vezikal 20 14 90
Prostatik 65 42 78
Bulber 79 59 49
Fistiilsiiz 78 49 51
Atrezi veya stenoz 100 70 40
Total, % 70 46 56

Tablo 1.6 ARM tiplerine gore istemli barsak hareketleri (IBH), konstipasyon ve soiling sikliklar.
Tablo Coran ve ark. Pediatric Surgery kitabindan [3] alinmustir.

Istemli barsak hareketinin (IBH) en yiiksek oldugu ARM tipleri perineal,
vestibiiler, bulber fistiil ve fistiilsiiz ARM hastalaridir. Bu hasta gruplarinda kabizlik
olasilig1 yiiksektir ve buna bagli soiling egilimi azdir. Bu hasta grubunda istemli barsak
hareketi oran1 %79 ve %97 arasindadir [13-16]. Kloaka, prostatik fistiil ve vezikal
fistiillii ARM tiplerinde soiling orani yiiksektir ve kabizlik orani1 daha diistiktiir.

Uc yasina kadar gecgen siirede amag¢ konstipasyonun dnlenmesi ve rektum ile
sigmoid kolonun genislemesinin engellenmesidir. Konstipasyonu oOnleyici diyet ve
gerekirse laksatif verilir. Amag, istemli barsak hareketi ile fekal kontinansin
saglanmasidir. Anorektal malformasyon tipi yiiksek olan hastalarda ise istemli barsak
hareketi daha azdir (Tablo 1.6) [13-16].

Soiling, konstipasyondan daha nadir goriilen bulas tarzi kaka kag¢irma seklidir.
Soiling iyi prognoza sahip tiplerde, sakrumu iyi gelismis, sfinkterleri iyi durumda olan

hastalarda kabizlik ile beraber olabilir. Fekal impaksiyon ve soiling gdzlenen bu
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hastalar psddoinkontinandirlar ve tedavide fekal impakt temizlenmelidir. Sonrasinda
hastalarin  kontinan olduklart gozlenir. Bir kisim hastada soiling fekal gercek
inkontinansin belirtisidir. Bu hastalarda tedavi barsak egitim programidir (BEP). Gergek
veya psodoinkontinansin ayriminda lavman opak grafi ile degerlendirme onerilmektedir

[14]. Soiling siklig1 agir tip malformasyonlarda daha fazladir (Tablo 1.6) [13-16].

Barsak egitim programina baslarken ARM tipi, eslik eden anomaliler, uygulanan
cerrahi girisimler, sakral oran, sakrum-diger vertebra anomalileri, spinal anomaliler
Ozellikle tethered kord, hastanin en son lavman opak kolon grafisi ve olusturulan aniisiin
yerlesimi ve kasilma 6zellikleri degerlendirilir. Istemli barsak hareketi, iseme &zellikleri
sorgulanir. Norojen mesane varliginda iirodinamik inceleme yapilir. Norojen mesane
olasilig1 olmayan ancak aralikli tiriner inkontinans gosteren hastalarda 6ncelikli olarak
BEP uygulanir. Bu hastalarin 6nemli bir kisminda iiriner inkontinans urge tarzinda,
rektum ve sigmoid kolonda asir1 fekalom birikimine baghdir ve BEP ile fekal kontinans
saglandiginda {iriner inkontinansta da diizelme goriiliir. Fekal inkontinansta tedaviye

Tablo 1.7°de belirtilen akis semasina gore karar verilir [13].

Degerlendirme

Anamnez, fizik muayene
Spinal ve sakral grafiler
Lavman opak ve MR

Re-do cerrahi adaylar Barsak egitim programi adaylart ~ Psodoinkontinan hastalar

Barsak kontrolii potansiyeli Iyi sakru

S O R Barsak kontrolii potansiyeline .y% saxitm
sahip sahip olmavan Iyi sfinkter
iyi sfinkter . p y Algak tip defekt
A Koti sfinkter
Iyi sakrum o Rektum korunmus
Algak tip defekt Kotii sakrum Konstipasyon

gas b Yiiksek tip defekt pasy

Rektum lokalizasyonu yanlis Megarektosigmoid
Konstipasyon veya diyare i¢in Laksatif tedavisi

konder pull through
Sekonder pull throug Barsak egitim programi

Basarili Basarisiz Kontinan Inkontinan
Geregi durumunda ek tedaviler Kontinan Kalict Sigmoid Barsak egitim
appendikostomi  kolostomi rezeksiyon programi

) Tablo 1.7 Anorektal malformasyonlarda fekal inkontinansa yaklagim.
Icerik Oldham ve ark. Principles and Practice of Pediatric Surgery kitabindan alinmis ve yeniden
bigimlendirilmistir [91].
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Hasta gruplarina BEP oncesi ortak sunum ile tedavi ilkeleri anlatilir. Yazili

bilgiler verilir. Soru ve cevap yapilir. Tedavi hedefi anlatilir. Tedavi siiresi 7-10 giindiir.

Tedavide ilk asamada lavman opak grafisine gore hastalar iki gruba ayrilir.
Lavman opak kolon grafisinde rektum sigmoid kolon genisiligine ve fekalom birikimine
bakilir (Sekil 1.19). Fekalom birikimi kabizlik nedenidir. Fekal inkontinans rektum
sigmoid kolonun her giin tam bosalmamasina ve tagma tarzinda kagirma ile soiling’e

(Ps6doinkontinans) baglidir (Hipomotilite grubu).

Sekil 1.19 Lavman Opak grafide dilate rektosigmoid kolon 6rnekleri.

Rektum ve sigmoid kolonu olmayan ve lavman opak kolon grafisinde fekalom
birikimi gostermeyen, yiiksek tip ARM ve kotii sfinkter birlikteliginde veya dogustan
kisa kolonu olan hastalarda hizli kolon hareketleri nedeni ile ishal goriliir

(Hipermotilite grubu) (Sekil 1.20).

Abdominoperineal yontemle ameliyat edilen ve rektumun rezeke edildigi
hastalar rektal rezervuar yoklugu nedeniyle ishal olmaya yatkindirlar. Bu grup hastada
inkontinans tedavisi digkinin hizli gegisi nedeniyle daha zordur. Bu hasta grubunda
amac konstipe edici diyet, gerekirse Loperamid verilmesi bir giin fegesin kolonda
birikiminin saglanmasi ve giinde bir kere lavman yapilmasi ile tam bosalimin

saglanmasidir.

24



Sekil 1.20 Lavman Opak grafide kisa kolon 6rnekleri.
Sol ve orta grafilerde pelvis i¢inde haustra yapilar1 gozlenmektedir.

Barsak egitim programi i¢in yiiksek basar1 orani veren Cincinnati Childrens
Hospital, Colorectal Center, BEP c¢alisma grubu iki hemsire, bir sosyal hizmetler
uzmant ve iki tane tibbi sekreterden olusuyordu. BEP her ay belli donemlerde
yapiliyordu. Hastalar acil durumlar disinda istedikleri zaman sosyal hizmetler uzmani
ve hemsireler ile goriiserek randevu ile gelebiliyordu. Hekim grubu Cocuk Cerrahi,
Cocuk Urologu, Pediatrik Jinekolog, Pediatrik N&rosirurji ve Ortopedi Uzmani'ndan
olusuyordu. BEP baslangicinda hastalar ve hekimler ortak toplanti ile tanistyordu. ARM
eslik eden anomalilerin tedavisi icin Cocuk Cerrahisi ve Cocuk Urolojisi disindaki
hekimlerin katilim1 ve hastalarda BEP dis1 tedavinin diizenlenmesi saglaniyordu. Takibe
alian hastalarin hepsine temel egitim verilip, lavman tedavisi diizenleniyordu. Bolge ve
iilke disindan gelen hastalarin tibbi miidahele disindaki tiim sorunlar1 6rnegin barinma,
hastane masraflari, gelis ve doniis gibi sosyal hizmetler uzmani tarafindan ¢6ziiliiyordu.
Evde izlemde aileler soiling ve ciddi ka¢irma yasadiginda elektronik posta ile son
durumu BEP uygulayan hemsirelere en son ¢ekilen diiz karin grafisi ile iletiyordu.
Telefon goriismeleri yapiliyordu. Hemsireler bulgular1 ve hasta bilgilerini BEP
diizenleyen hekimler ile goriiserek lavman ve laksatif dozunda degisiklik hemen

yapiyordu.

Barsak egitim programinda ilk asama fekalom var ise bosaltilmasidir ve lavman
ile saglanir. Bir kisim hastada fekalom asir1 miktarda olup genel anestezi altinda rektal
tuge ile bosaltimi dahi gerekebilir. Tablo 1.7 algoritmasina gére BEP'da uygulanacak
tedavi yontemine; laksatif veya lavman karar verilir. Lavman opak grafisi sonucuna

gore kabizlig1 olan hastalara kabizlig1 6nleyici diyet (Tablo 1.8) ve ishal egiliminde olan
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hastalara kabiz yapicit diyet ve Loperamid baslanir [104]. Hastada fekalomun olup
olmadig1 her giin cekilen diiz karin grafileri ile kontrol edilir. Fekalom bosalmasi
saglandiktan sonra segilen tedavi yontemi (laksatif veya lavman) uygulanmaya baslanir.
Laksatif tedavisinde amag giinde bir kere istemli barsak hareketi ile biriken fegesin
cikartilmas1 ve ¢ekilen diiz karin grafilerinde inen kolonda fekalom olmamasidir.
Verilecek laksatif dozu (Laktuloz, likid parafin, senna alkaloidleri) ve lavman tipi
(serum fizyolojik, serum fizyolojik ve sivi gliserin veya sodyum fosfat lavmanlar)
deneme ve yanilma ile bulunur ve hastaya 6zeldir. Bu siire 7 giline kadar uzayabilir.
Ornegin 2 tane senna tablet verilen bir hastada giin boyu soiling olmus, istemli barsak
hareketine karsin giin sonunda diiz grafide fekalom var ise, lavman ile fekalom

bosaltilip ertesi giin doz 3'e ¢ikilir ve bu arttirimlar ile yeterli laksatif dozu belirlenir.

Kabizlik yapic diyet Kabizliga neden olmayan diyet
Elma suyu Stit ve siit trtinleri
Kabuksuz elma Yaglar

Piring Kizartilmig gidalar
Beyaz ekmek Meyve

Simit Sebze

Haslama, 1zgara, firinda pismis et | Baharat

Mesrubat (katkisiz) Cikolata

Sade makarna Meyve sulart

Cay Cerez (abur-cubur)
Patates

Marmelat

Muz

Tablo 1.8 Kabizlik yapan ve kabizliga neden olmayan diyet onerileri.
Bilgiler ARM Dernegi web sayfasindan derlenmistir [104].

Lavman tedavisinde ise drnegin 400 cc serum fizyolojik verilmis ve lavman ile
tam bosalim saglanmamis, diiz karin grafisinde fekalom var ise ertesi glin serum
fizyolojik miktar: arttirilir veya gliserin likit eklenir. Diiz karin grafisinde inen kolonda
fekalom olmadig: saptanarak uygun lavman sekli ve igerigine karar verilir (Sekil 1.21).
[k secenek serum fizyolojikdir. Miktar1, kolon hacmine gore 250ml-11t arasinda degisir.
Cogu zaman tek basina serum fizyolojik kullanimi ile kolon bosalmasi saglanamaz. Bu
durumda siviya 5-30 ml Gliserin ilave edilebilir (her 500 ml SF igine, 20 ml gliserin).
Gliserin ilavesi ile yeterli barsak temizligi saglanmamas1 durumunda, gliserine ek olarak
zeytinyagi sabunu (Castile soap) veya sodyum fosfatli hazir lavman eklenmektedir.
Sodyum fosfatli hazir lavman hiperfosfatemi, hipokalsemi ve tetaniye yol agma olasiligi
nedeniyle son tercih olarak kullanilmaktadir [15]. Deneme ve yanilma yontemi ile

hastaya 6zel lavman igerigi bulunur.
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Sekil 1.21 Lavman tedavisi 6ncesi ve sonrasi ¢ekilen direkt karin grafileri.

Barsak egitim programi ile ARM’li hastalarin %88-93’linde kuru kalma
saglanabilmektedir [13].

Anal inkontinans tedavisinde alternatif yoOntemlerden biri biofeedback
tedavisidir [105]. Hastalarin daha iyi sfinkter kontraksiyonu yapabildikleri manometrik

olarak gosterilmistir; ancak barsak hareketlerinin kontroliine etkisi azdir [106—108].

Cok daha gecmiste, sekonder ameliyatlar ile kontinansin saglanmasi
hedeflenmistir. Gracilis kast flebi ve gluteus kast flebi teknikleri bu amacla
gelistirilmistir [109,110]. Bu tekniklere ek olarak palmaris longus kasinin serbest
transplantasyonu, serbest diiz kas transplantasyonu ve yapay sfinkterler sayilabilir. Bu
yaklagimlarin  higbiri yaygin kullanima girememistir. Yanlis konumlandirilmis

rektumun yerlesimini diizeltmek i¢in PSARP ameliyat1 6nerilmistir [111].

Barsak fonksiyonlarinin  degerlendirilmesinde birgok skorlama sistemi
gelistirilmistir [49,112-114]. Pena kontinans degerlendirme kriterleri Tablo 1.9’de

sunulmustur [37].
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ﬁstemli barsak hareketleri : Defekasyon hissi olusmasi, bu ihtiyaci sozel \

olarak ifade edebilme ve barsak hareketlerini kontrol edebilme.
Soiling : | nadiren, haftada 2°den az, gamasir degisikligine gerek duyulmaz
Il haftanin her giinii olabilir, sosyal sorun yaramaz

Il siirekli, bez kullanimi gerektirir, sosyal sorun yaratir

Konstipasyon : 1 diyet ile kontrol altina alinabilir
Il laksatif gerektirir

K III  enema kullanimi gerektirir /

Tablo 1.9 Pena kontinans degerlendirme kriterleri [37].

Fonksiyonel sonuglarin degerlendirilmesinde diger yontemler: manometrik

caligma, manyetik spinal stimiilasyon, fekoflovmetridir [114—-116].

1.1.14.Uriner fonksiyon

Urolojik problemlerin gogu iiriner sistem anomalisi veya sakral gelisim sorunu
olan hastalarda gozlenmektedir. Uriner inkontinans ve nérovezikal disfonksiyon baslica

sorunlardir.

Uriner inkontinans displastik sakrum, iiretra ve mesane anomalilerinin veya
norovezikal disfonksiyonun bir sonucudur. Spinal ve sakral anomalilerin nadir
goriildiigii algak tip anomalilerde iiriner inkontinans siklig1 diisiiktiir. Uriner inkontinans
sikligi %8-41 arasinda degismektedir [17,117]. Bu durum, eriskin yas grubunda
cocuklara gore daha fazla oranda inkontinans varligini isaret etmektedir. PSARP teknigi
sonrasi veriler toplanmaya devam etmektedir. Uriner inkontinans, intraoperatif
yaralanma (iiretra veya mesane boynu cerrahisi) nedeniyle de gelisebilir. Iatrojenik
hasara sekonder olarak iiretral kopmalar, tiretral darliklar, vas deferens yaralanmalari,

tireterde hasarlanma goriilebilir.

Norovezikal disfonksiyon insidanst ARM’li hastalarda yiiksektir, siklikla
lumbosakral ve intraspinal patolojiler ile birliktedir [118-122]. Yiiksek tip ARM’de
insidans: daha sik olmakla birlikte algak tip lezyonlarda veya sakral anomalisi olmayan
hastalarda da gorilebilir. Norovezikal disfonksiyondan siiphelenilen hastalarda
videoiirodinami ile alt iiriner sistem disfonksiyonu ortaya koyulmali, uygun tedavi

yontemi geciktirilmeden baslanmali ve renal fonksiyon kayiplarinin 6niine gecilmelidir
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[123]. Kronik bobrek yetmezligi, anorektal malformasyonlu hastalarda ¢ok 6nemli bir
morbidite ve mortalite nedenidir. Anorektal malformasyonlu hastalarda kronik bobrek
yetmezligi orani %0.8-1.8 arasindadir [124,125]. Bu nedenle kompleks tiriner anomalisi
olan, idrar yolu infeksiyonlar1 gegiren, norovezikal disfonksiyonu olan hastalarda KBY

olasig1 ytiksektir.

1.1.15.Seksiiel durum ve fertilite

En sik goriilen anomaliler vajinal septum, vajinal atrezi, uterus didelfis, vajinal
septum ve bicornuat uterustur. Yenidoganda hidrokolpos, liriner sisteme basi yaparak
obstriiksiyona yol acgabilir veya pyokolposa neden olabilir. Miillerian yapilarin gelisim
kusurlart ergenlik doneminde belirti verebilir. Miillerian agenezi amenore sebebidir.
Menstriiel akimin engellenmesi ve buna bagl intraabdominal kolleksiyon ile peritonit
gelisebilir [61,62,65].

Miillerian yapilarin agenezisi ayn1 zamanda infertilite nedenidir [65]. Kompleks
malformasyonlarin basarili rekonstriiksiyonu saglandik¢a ve daha fazla sayida hasta
eriskin yasa ulastik¢a, gebelik ile ilgili sorunlarla daha sik karsilasilmaktadir. Genital

anomaliler diisiik veya preterm dogum eylemine yol acabilir.

Vajinal skarlar bir¢ok hastada disparoniye yol agabilmesi veya dogum olaymni
zorlastirmas1 nedeniyle genital trakti ve seksiiel fonksiyonu olumsuz etkilemektedir
[64,126]. Uzun donem jinekolojik problemler ozellikle kloaka hastalari arasinda

oldukg¢a yaygindir. Tuboovarian abse gelisebilir.

Nervi erigentes yiiksek ve intermediate tip ARM hastalarinda daha medialde
seyreder ve sakroperineal disseksiyonda yaralanma olasiligi vardir [127]. Bu tip
ARM’lerde sakral anomali olma olasigt da yiiksektir ve seksiiel problemlerin
olabilecegi tahmin edilmektedir. Bu problemlerin farkina hasta puberte donemini asana

kadar varilamamaktadir.

Yiiksek tip malformasyonlu hastalarda fertilite oran1 diisiik olarak saptanmistir
[128,129]. Nedenleri ejekulatuar kanal tikanikligi, erektil disfonksiyon, zayif ereksiyon,
retrograd ejekulasyon yani sira eslik eden inmemis testis anomalisi, cerrahi onarim

sirasinda iatrojenik hasar ve tekrarlayan epididimit ataklar1 olarak siralanmaktadir
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[127]. Bazi hastalarin ise, fekal ve iiriner kontinans sorunlart nedeniyle de seksiiel

birliktelikten kagindig1 gézlenmektedir [17].

1.1.16.Psikoloji

Cerrahi tekniklerdeki ilerlemelere ragmen anal ve iiriner inkontinans; ileri
yaslardaki hastalarda seksiiel disfonksiyonlar, biitiin bunlarin dogurdugu psikolojik
sorunlar bu gruptaki hastalarin baslica sorunlarin1 olusturmaktadir. Hastalarin yasam
kalitesinin arttirilmas1 i¢in diizenli medikal takip, sosyal ve medikal destek

gerekmektedir.
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2. GIRIS

Anorektal malformasyon onarimi sonrasi fekal inkontinans yagam kalitesini
bozan ve hastalar ile birlikte aileyi etkileyen bir durumdur ve en 6nemli kaygi alanidir.
Basarili cerrahi tedavi fekal kontinansin saglanma kosulu degildir. Anorektal
malformasyon, eslik eden anomaliler; 6zellikle iirogenital sistem ve spinal anomaliler
nedeni ile hayat boyu takip edilmesi gereken bir hastaliktir. Hayatin degisik
donemlerinde sorunlar olabilir ve tedavi gerekir. Gilinimizde ARM onarimi
tamamlanan hastalarda 3 yasindan itibaren fekal kontinansin saglanmasina yonelik
olarak barsak egitim programi (BEP) yapilmasi 6nerilmektedir [13-16]. Bu yasa kadar
yaklasim ise kabizligin onlenmesidir. ARM onarimi sonrasinda 6zellikle algak tipte
malformasyonlarda kabizlik ve buna bagli soiling olur. Yiiksek ve kompleks
malformasyonlarin ortak sorunu istemli barsak hareketi azhigidir. Ug yas simr1 eski
yillardaki yaklagimlar ile karsilastirildiginda oldukga diisiik bir yastir [16]. Ancak, fekal
inkontinansin ARM’lerde ge¢ donemde tedavisinde en 6nemli sorun yetersiz kabizlik
tedavisi sonucu rektum ve sigmoid kolonun asir1 genislemesine baglh tedavide laksatif
ve lavmana direncli durumlarin olusmasi ve BEP i¢in lavman tedavisi yapmasi gereken
hastalarda aile ve hasta uyumunun saglanamamasidir. Ulkemizde 5 yas smir1 okula
baslama zamani oldugu i¢in sosyal ag¢idan dnemlidir. Bu nedenle iilkemizde ARM olan

bir gocukta fekal kontinans en ge¢ 5 yasinda saglanmalidir.
Amacg

Bu caligmada cerrahi onarimlar1 tamamlanan, 5 yas iistiinde bir yakinma ile
bagvuran ARM hastalarinin ge¢ donem basvuru sorunlart ve tedavi yontemlerinin

sunulmasidir.
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3.HASTALAR VE YONTEM

2006-2013 tarihleri arasinda ARM ve eslik eden anomalilerin tedavisi
tamamlanmis, 5 yas istiinde olup poliklinigimize bir yakinma ile basvuran hastalarin
dosyalar1 geriye doniik olarak incelendi. Anorektal malformasyon onarimi igin tedavisi
tamamlanmamis ve gelisen erken donem komplikasyonlarin onarimi i¢in bagvuran
hastalar, ARM onarimi klinigimizde yapilmis ve diizenli barsak egitim programinda
bulunan hastalar, kloakal ekstrofi ve varyant kloaka tanili hastalar ¢alismaya dahil
edilmedi. Giincel bilgilerin toplanmasi ve geriye doniik olarak dosyalarin incelenmesi
icin 83045809/5574 sayili ve 07.03.2013 tarihli 1.U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Etik

Kurulu onay1 alinmagtir.

Dosyalarda incelenen veriler; cinsiyet, ARM tipi, yapilan ameliyatlar, ek
anomaliler, bagvuru yasi, basvuru nedeni, muayene bulgulari, giincel fekal ve iriner
kontinans degerlendirilmesi idi. Toplam yiiz hastadan verileri eksik olan 30 hasta

degerlendirmeye alinmadi.

Anorektal malformasyon tipine distal kolostogram ve/veya onarim sirasindaki
ameliyat notu ile karar verildi. ARM onarimi igin segilen cerrahi yontem(ler) yazili
ameliyat bilgileri ile belirlendi. Posterior sagittal anorektoplasti ve varsa eslik eden
rektotiriner fistiil onarim1 yapilan hastalar PSARP, kloaka onarimi igin posterior sagittal
anorektovajinotiretroplasti yapilan hastalar PSARVUP kisaltmas: ile gosterildi [5—
10,65]. ARM onarimut i¢in laparotomi ve posterior sagittal yaklasimin birlikte yapilmasi
Abdominal + PSARP ve Abdominal + PSARVUP ile ve yeniden PSARP yapilmasi
RePSARP olarak belirtildi. Enterostomi (kolostomi, ileostomi) ve enterostomi
kapatilmasi zamani yazildi. Enterostomi tipi (loop, diverting) ve entorstominin yerine
ait ayrintilar, gelisen komplikasyonlar veriler arasinda sunulmadi ve degerlendirmeye
alinmadi. ARM onarimi sonrasi gelisen komplikasyonlar ve tedavi yontemleri belirtildi.
ARM onarimi sonrasi gelisen kismi darlik, acilma ve/veya prolapsus i¢in hastalarin
cogunlugunda ameliyat notlarinda belirtilen onarim yontemi anoplasti idi ve bu tanima
uyuldu. Yeniden ARM onarimi anoplasti disinda yapilan ameliyatlar yeniden ARM

onarimi olarak belirtildi.

Eslik eden {iiriner sistem anomalileri i¢in ultrasonografi, 6n ve yan iseme

sistoiiretrografisi bulgulari, bobrek fonksiyonlari icin DMSA veya DTPA/MAG-3
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verileri degerlendirildi. Vezikoiireteral reflii (VUR) derecelendirilmesinde I-1IT diistik,
IV-V yiiksek dereceli VUR olarak belirtildi. Vertebra anomalileri ve spinal inceleme
icin On ve yan diiz kemik grafileri, varsa ilk ii¢ ay i¢inde c¢ekilen sakral ultrasonografi
ve/veya manyetik rezonans goriintiileme sonuglari incelendi. Goriintiiler ve yazilan
radyoloji raporlarinin degerlendirilmesi Se¢ilmis hastalarda Pediatrik Radyoloji Uzmani
ve Pediatrik Norosirurji Uzmanu ile birlikte yeniden yapildi. Eksik olan vertebra diizeyi
not edildi (Sekil 3.1). Hastalarin 6zelliklerinin yer aldigi tablolarda sakrum ve vertebra
say1 ve yapisal bozukluklar1 tek tek verildi. Daha sonra sakrum gelisimi ile fekal ve
tiriner kontinans degerlendirmesi yapilabilmesi amaci ile bu ¢alismada bir siniflama
yapildi. Sakrumda bes vertebrasi tam olan ve yapisal anomalisi olamayan hastalar;
sakrum tam, sakrum 4 veya 5 vertebra eksikligi olan hastalar; sakrum 4-5 yok,
sakrum 3-4-5 vertebrasi eksik olanlar veya sakrumun hepsinde yapisal sorun olan
hastalar; sakrum 3-4-5 yok veya dismorfik olarak ii¢ gruba ayrildi (Sekil 3.1). Eslik

eden diger gastrointestinal, ekstremite, kranial ve kardiovaskiiler anomaliler belirlendi.

Sekil 3.1 Tam geligmis sakrum (sol). Sakrum 4. ve 5. vertebra aragenezi (orta). Sakrum 3., 4. ve 5.
vertebralarda agenezi (sag).

Fizik muayenede Ozellikle erkek cocuklarda penis, testis muayene bulgulari
yazildi. Anorektal malformasyonun onarimi sonrasi yeni aniis, vagen veya lretranin
yerlesiminin degerlendirilmesi, hastalarin 6nemli bir kisminda barsak egitim programi
oncesinde yapilan genel anestezi altinda muayene bulgular1 ile yapildi. Bu bilgiler
perineal body yeterliligini, darlik, prolapsus olup olmadigini, anal stimiilasyon
bulgularini, Seg¢ilmis hastalarda vajen-iiretra iliskisini, vajinoskopi veya sistoskopi

sonuglarini igeriyordu. Anal stimiilasyon i¢in PN-257 kas stimiilatorii Kullanildi. Anal
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stimiilasyonda yeterli perineal body olan hastalarda uyari ile aniis ¢epegevre kasiliyor,
aciklik kapaniyor ve iceri dogru kismen giriyor ise 7Y/, bu bulgular yok ise KOTU
olarak degerlendirildi. Aniisiin kasilma O6zelliklerinin her noktada ayni olmadigi; bazi
alanlarda &rnegin bir yar1 iyi, diger yarida kétii oldugu durumlarda ise /YI/KOTU olarak
tanimlandi. Perineal body, olusturulan aniisiin yeri ve darlik bulgular1 degerlendirmeyi
yapan cerrahin anal stimiilasyon ve hastanin yasina gore segilen Hegar buji numarasi

verilerine ve kendi kisisel degerlendirme sonuglarina gore yazildi [3].

Spinal anomalileri, anorektal malformasyon onarimi sirasinda firetra, reter
hasar1 olan, iiriner inkontinans veya yiiksek dereceli vezikoiireteral reflii, gecirilmis
idrar yollar: infeksiyonu olan secilmis hastalarda I. U. Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Cocuk
Cerrahisi AD Videoiirodinami Laboratuvari’nda incelemeler yapildi. Videoiirodinami
bulgularma gore tedavi belirlenmesi bu c¢alismanin ilgi alani1 degildi. Tedavide, asir
aktif mesane i¢in oral antikolinerjik kullanimi (Oksibutinin, 0.1-0.4mg/kg/giin) ve
mesane bosalimi ya da iseme sonrasi yliksek rezidiiel idrarin bosaltilmasi i¢in temiz

aralikli kateterizasyon tedavisi olan hastalara ait tedavi yoOntemi veriler arasinda
belirtildi.

Fekal kontinans degerlendirilmesi; barsak egitim programinin diizenlenme
yontemi ve tedavi segimi her hasta i¢in 6zellikli olarak yapildi. Laksatif, konstipe edici
diyet kullanimi, Loperamid alan hastalar belirtildi. Amag giinde bir kere istemli barsak
hareketi (IBH) veya lavman ile biriken fecesin tam bosaltilmas1 ve giin boyu ig
camasirinin temiz kalmasi ve diiz karin grafisinde fekalom olmamasi idi. I¢ camasirina
kaka stirlinmesi, lekelenme ve bulagma i¢in soiling tanimi kullanildi. Her hastaya 6zel

olarak belirlenen laksatif dozu ve lavman igerigine ait veriler bu ¢alismada sunulmadi.

Uygun zaman ve sartlar altinda, IBH sonucu veya lavman ile defekasyon olan,
giin icerisinde i¢ ¢amasirlarinda herhangi bir bulas yasamayan hastalar temiz kabul
edildi. IBH veya lavman sonras: giinliik feces bosalimi saglanan giindiiz/gece, i
camasirinda haftada bir-iki kez soiling olan veya haftanin her giinii az soiling olmakla
birlikte sosyal bir sorun yasamayan, bez kullanmayan hastalarda tedavide ulasilan sonug
kismi basarilh olarak degerlendirildi. Her giin, siirekli kiilot degisikligi yapmasi veya
bez kullanmas1 gereken, soilingden dolay1r yakinmasi olup sosyal hayati olumsuz olarak
etkilenen hastalar kirli olarak yorumlandi. Kirli durumu fekal inkontinans olarak
yorumlandi.
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Antegrad kontinan enema (ACE: Antegrade continent enema) yapan hastalar
belirlendi. Appendikostomi (Malone); ACE (Malone) olarak gosterildi. ACE igin
uygun appendiks olmadiginda izole ileum segmenti kullanilmis ise; ACE (ileum)

olarak belirtildi.

Uriner kontinansin degerlendirilmesi: Tuvalete istemli olarak zamaninda
giden ve mesanesini tam olarak bosaltabilen hastalarin istemli isediklerinin belirtilmesi
icin bu galismada iseme terimi kullanildi. Istemli iseme sonras1 mesanede kalan idrarin
bosaltilmasi i¢in temiz aralikli kateterizasyon (TAK) uygulayan hastalar iseme ve TAK
olarak belirtildi. Istemli iseme gerceklestiremeyen ve mesanesini zamanli TAK ile
bosaltan hastalar TAK olarak belirtildi. Temiz aralikli kateterizasyonu iiretra yolu ile
yapmayan ve kontinan kateterize edilebilir kanal kullanan Appendikovesikostomi’li
hastalar MTR olarak belirtildi. Mitrofanoff ilkesi uyarinca ileum kullanilarak Monti
yontemi yapilan hastalar Ileum (Monti) olarak siniflandirildi. iseme, iseme + TAK,
TAK uygulamasi sonrasi idrar kagirmayan hastalar kuru, degisen oranda idrar kagiran
ve i¢ camagsirlart 1slak olan hastalar 1slak olarak belirtildi. Islak durumu triner

inkontinans olarak degerlendirildi.

Cerrahi girisimler, barsak egitim programi sonrasi fekal ve {iriner kontinans igin
uygulanan tedaviler ve diger basvuru nedenlerinin tedavisi degerlendirildi. Fekal ve
tiriner kontinansin ARM tipi, yeniden ARM onarimi, sakrum ve spinal anomaliler ile

olan iliskisine bakildi.
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4. BULGULAR

Degerlendirmeye alinan toplam hasta sayis1 70°ti (K: 27, E: 43). Basvuru yas
aralig1 5-30 yas ve ortalamast 9.3 yil idi. ARM onarim1 20 hastada klinigimizde, 50
hastada ise baska merkezlerde yapilmisti. Anorektal malformasyon tipleri Tablo 4.1'de
gosterilmistir. Bazi hastalarda birden fazla bagvuru nedeni vardi. Bagvuru nedenleri
fekal inkontinans (n: 43), fekal ve iiriner inkontinans (n: 22), {iriner inkontinans (n: 2),
orsioepididimit ataklari (n: 3), drolitiazis (n: 2), hidrosalpenks (n: 1), gebelikte
hidronefroz takibi (n: 1) idi. Otuz alt1 hasta tedavi almiyordu.

Kiz ” Say1 ‘ Erkek ‘ Say1
Perineal fistiil 2 | Perineal fistiil 4
Vestibiiler fistiil 18 | Bulbar fistiil 7
Kloaka 6 | Prostatik fistiil 13
Fistiilsiiz 1 | Vezikal fistiil 16

Fistiilsiiz 3
Toplam 27 | Toplam 43

Tablo 4.1 Anorektal malformasyon tipleri.

70 hasta

¥ v
(Cerrahi girisim indikasyonu J

Cerrahi girisim indikasyonu

konulan (n: 31) konulmayan (n: 39)

A 4

Uriner sistem cerrahileri (n: 14, Tablo 4.2)
Yeniden ARM onarimi (n: 7, Tablo 4.6)
inmemis testis (n: 6)

Anoplasti (n: 2)

Tethered kord (n:2)

BEP ve/veya liriner inkontinansa yonelik tedavi sonrasi
fekal ve iiriner kontinans degerlendirmesi

Sekil 4.1 Hastalarda uygulanan tedavi.
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Bagvuru sonrasinda hastalarin incelemeleri tamamlandi ve tedavileri yapildi
(Sekil 4.1). Otuz bir hastada cerrahi girisim indikasyonu konuldu. Tiim hastalarda
barsak egitim programi ve/veya iiriner inkontinansa yonelik tedaviler yeniden
diizenlendi. Ayrica iki kloaka anomalili hastada su tedaviler yapildi; hidrosalpenks i¢in
medikal tedavi, gebelikte son trimesterde gelisen artan hidronefroz igin ileum (Monti)
icinde kateterin devamli birakilmasi ve ayni hastada iki kere gebelik i¢in sorunsuz
yapilan Caesarean sectio (C/S) abdominalis ameliyatlarina Kadin Hastaliklar1 ve
Dogum uzmanlar1 ile birlikte girilmesi idi. U¢ hastada ayni testiste tekrarlayan

orsioepididimit ataklar1 nedeni ile bagvuru oldu. Medikal tedavi edildi.

Uriner sistemde yapilan cerrahi girisimler Tablo 4.2'de 6zetlendi. Yeniden
anorektal malformasyon onarim indikasyonu, gecirilmis ameliyatlar ve fekal

inkontinans i¢in son durum Tablo 4.6'da gosterildi.

Inmemis testis igin cerrahi girisim indikasyonu (tek tarafli: 4, iki tarafli: 2
(intraabdominal: 1) konulan hastalarin yas araligi 6-9 idi. Bir hasta ameliyat i¢in onam
vermedi. Tek tarafli inmemis testis igin ameliyat olan 4 hastadan ikisinde nubbin testis
cikarild, ikisine orsiopeksi yapildi. Iki tarafli inmemis testise orsiopeksi, iki tarafli
intraabdominal testise iki asamali Fowler-Stephens yapildi (Orsiektomi, kontralateral

orsiopeksi).

Iki hastada tethered kord serbestlestirilmesi yapildi.
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indikasyon ve Ameliyat | Yas | ARM tipi ve ek bilgiler

Mesane boynundan polip ¢ikarilmast 12 Vestibiiler fistiil

Vestibiiler fistiil

Sakrum 4-5 ve koksiks yok
9 Siringomyeli
Meningomyelosel
(Ameliyat oldu)

Norojen mesane, diisiik mesane kapasitesi ve overaktif
detrusor igin

Mesaneye Botoks injeksiyonu

Norojen mesane, diisiik mesane kapasitesi Prostatik fistiil
Dismorfik sakrum
fleosistoplasti, MTR 7 Lipomyelosel
ACE (ileum) Tethered kord
Nefrolitotomi (agik cerrahi ile) (Ameliyat oldu)

Diisiik mesane kapasitesi

Mesane boynu injeksiyonu, 17 Kloaka
Ileosistoplasti-mesane boynu diskonneksiyonu ve
fleum (Monti)

Proksimal hipospadias onarimi sonras1t TAK giicligii ve

rahat TAK yapilabilmesi i¢in yezikal ft

6 Sakrum 4,5 koksiks yok

[leum (Monti) Lipgl

ARM onarimi sonrast gelisen iiretra darligi igin Vezikal fistiil

preputium greft ile onarim, TAK gereksinimi 10 Lipom

Siringomyeli

fleum (Monti), ACE (Malone)

fleum (Monti) ve unilateral VUR igin

lireteroneosistostomi Bulber fistiil
° Koksiks yok

ARM onarimi sonrasinda gelisen {iretra darlig1 igin
bukkal mukoza ile onarim ve TAK gereksinimi

TAK yapan ve tekrarlayan orsioepididimit ataklar1 olan
hasta Fistiilsiiz

2 Sakrum 3-5, koksiks yok
MTR
Diisiik mesane kapasitesi
8 Kloaka
Mesane boynu injeksiyonu
Bilateral yiiksek dereceli VUR ve skar, dar {iretra,
vezikostomi Kloaka
Bilateral iireteroneosistostomi ve Ileum (Monti) g éli%l;(ﬂon

gerekirse mesane augmentasyonu
(Gegirilmis iki brid ileus operasyonu sonras ertelendi)
2 kez lireteroneosistostomi sonrasi gelisen UVJ darligt

Ureteroneosistostomi 8 Vezikal fistiil

(Submukozal tiinel olugturulmadan)
UVIJ darlik ve kontralateral ¢ift sistem ve VUR
nedeniyle tireteroneosistostomi

6 Kloaka

Bilateral nefrolitiazis (ESWL, nefrolitotomi)
Bilateral Grade III VUR, tekrarlayan idrar yollar
infeksiyonu (n:2)

9 Prostatik fistiil

Bilateral subiireterik injeksiyon
Tablo 4.2 Uriner sistemde yapilan cerrahi girisimler.




Her hasta i¢in sunulan veriler su bagliklar altinda sirast ile incelendi.

¢ Anorektal malformasyon onarimi i¢in yapilan cerrahi girisimler
e Anorektal malformasyon tipleri ve eslik eden anomaliler

e Eslik eden iiriner ve genital sistem anomalileri ve tedavisi

e Eslik eden sakral, vertebral ve/veya spinal anomaliler ve tedavisi
e Diger sistem anomalileri

e Fekal kontinans degerlendirmesi

e Uriner kontinans degerlendirmesi

4.1. ANOREKTAL MALFORMASYON ONARIMI IiCIN
YAPILAN CERRAHI GiRiSIMLER

Elli sekiz hastaya enterostomi sonrasi (Kolostomi: 55, ileostomi: 3) ve 12
hastaya kolostomi yapilmadan ARM onarimi yapilmisti. Kolostomi yapilmadan ARM
onarimi yapilan hastalarin 6zellikleri Tablo 4.3’te, enterostomi sonrast ARM onarimi
yapilan hastalarin ozellikleri de Tablo 4.4°te  gosterilmistir. Genel anestezi altinda
yapilan anal stimiilasyonda aniis yerlesimi 65 hastada kasilmanin oldugu alanda
saptandi. Bes hastada aniis 6nde yerlesiyordu ve iki hastada ciddi darlik vardi. Bu yedi
hastaya yeniden onarim yapildi (Tablo 4.6). Iki hastaya mukoza prolapsusu igin
anoplasti yapildi. Altmis alt1 hastada anal stimiilasyon bulgulari iyi (n: 17), 1yi/kétii (n:
27) ve kotii (n: 22) idi ve dort hastada bilgi edinilemedi.

4.1.1. Kolostomi yapilmadan ARM onarimi

ARM tipi | ik onarim Yeniden ARM onarimi (n: 6)*
Perineal fistiil Anoplasti (n:2) -
(n:4)
PSARP (n:1) -
Anal transpozisyon (n: 1) Kolostomi, PSARP
Vestibiiler fistiil Cut back anoplasti (n:4) Kolostomi, PSARP (n:2)
(n:7) Kolostomi, PSARP, presakral kitle ¢ikarilmasi (n:1)
Kolostomi, PSARP ve RePSARP (n:1)
PSARP (n:3) -
Prostatik fistiil PSARP Kolostomi, RePSARP
(n:1) (Fistiil onarimi yapilmadan)

Tablo 4.3 Kolostomi yapilmadan ARM onarimi yapilan hastalarin ameliyatlar1.
(*) Yeniden ARM onarimi kolostomi sonrasi yapilmistir. Yeniden ARM sonrasi kolostomi kapatilmustir.
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4.1.2. Enterostomi sonrasi ARM onarimi

ARM tipi | ilk onarim i1k onarim sonrasi*
Perineal fistiil PSARP (n:2) RePSARP, RePSARP (n: 1)
(n:2)
Vestibiiler fistiil PSARP (n:11) RePSARP (n:1)
(n:11) Anoplasti (n:2)
Vezikal fistiil Abdominal + PSARP (n:9) Anoplasti (n:2)**
(n:16) RePSARP (n:1)
RePSARP, RePSARP (n:1)
RePSARP, RePSARP *** Gracilis flap
(n:1)
Abdominal + PSARP (n:1) RePSARP (n:1) (Uretra onarimu: 1)
Ektopik iireter ve iiretra yaralanmasi
Abdominoperineal pull through (n:1) -
Uretra yaralanmasi ve darlik
Abdominosakroperineal pull through  Anoplasti, RePSARP, ACE**** (n:1)
(n:1)
Anoplasti, PSARP, perineal girisimle fistiil tamiri
Fistiil onarimi yapilmadan (n:1) (n:1)
PSARP (n:3) -
Ureter yaralanmasi ve
lireteroneosistostomi (n: 1)
Bulber fistiil PSARP (n:7) Anoplasti (n:2)
(n:7) Uretra yaralanmasi ve darlik
Prostatik fistiil PSARP (n:8) RePSARP (n:1)
(n:12) Fistiil onarim1 yaplmadan (n:1) Anoplasti (n:3)
Anoplasti Abdominoperineal pull through (n:1)
Fistiil onarimi1 yapilmadan (n:1) Mesane boynu cerrahisi de yapilmis ve
veru montanum mesane iginde idi.
LEARP (n:2) -
Abdominal + PSARP (n:1) -
Fistiilsiiz PSARP (n:3) RePSARP***** ACE (n:1)
(n:4) Abdominosakroperineal pull through -
(n:1)
Kloaka PSARVUP (n:2) RePSARP*** (n:1)
(n:6) Abdominal + PSARVUP (n:4) Anoplasti (n:1)

Tablo 4.4 Enterostomi sonrast ARM onarimi yapilan hastalarin ameliyatlari.

(*) ARM onarimlart tamamlandiktan sonra enterostomi kapatilmisgti.
(**) Bir hastada ii¢ kere anoplasti.
(***) Kolostomi kapatilmasi sonrasi ileostomi agilmasi ve yeniden ARM
onarimi sonrasi ileostomi kapatilmasi uygulanmisti.

(****) Barsak egitim programi sonrasi
(*****) Bir hastada iki kere

LEARP: Laparoskopi esliginde anorektoplasti
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4.1.3. Yeniden ARM onarimi

Yeniden ARM onarimi ile anoplasti yapilan hastalarin ARM tiplerine gore
dagilimi1 Tablo 4.5’te verilmistir. Klinigimize basvuru sonrasi yapilan ameliyatlar dahil
(n: 7, Tablo 4.6) 18 hastada (%26) yeniden ARM onarimi yapilmisti. Yeniden onarim
icin bir hastada abdominoperineal onarim, 17 hastada PSARP (toplam 21 tane)
yapilmisti. On iki hastada bir kere, bes hastada 2 kere, bir hastada 3 kere yeniden ARM
onarimi yapilmisti. Yeniden ARM onarimindan mukoza sarkmasi, cilt diizeyinde darlik

ve kismi agilma i¢in yapilan basit anoplasti girisim say1s1 26 (%37) idi (Tablo 4.5).

ARM tipi Toplam hasta | Yeniden ARM | ARM tipine gore | Anoplasti*
n: 70 onarimi yeniden onarim | n: 26
n: 18 yiizdesi
Perineal fistiil 6 2 % 33 2
Vestibiiler fistiil 18 5 % 27 4
Bulber iiretra 7 - - 3
Prostatik iiretra 13 3 % 23 5
Vezikal 16 7 % 43 6
Fistiilsiiz 4 - - 2
Kloaka 6 1 % 16 4

Tablo 4.5 ARM tipleri ve yeniden ARM onarimi ile anoplasti yapilan hasta sayilari.
(*) Darlik, mukozal prolapsus, kismi agilma

Basvuru sonrasinda 3 hastada ACE (Malone) ve bir hastada ACE (ileum)
yapildi. Ameliyatlar, 2 hastada ge¢ donem basvuru sonrasi iiriner sistemde yapilan
cerrahi islemler sirasinda ve iki hastada basarili BEP sonrasi yapildi. ACE (Malone)
yapilan bir hastada kagak i¢in yeniden revizyon yapildi.

Bu calismada BEP sirasinda tedaviye direngli iki vestibiiler fistiillii hastaya

Hirschsprung hastalig1 ayirici tanisi igin rektal biopsi yapilmusti.
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D1s merkezlerde yapilan

Klinigimizde yapilan

Yas | ARM tipi
8y  Fistilsiiz
Erkek

16y Vezikal fistiil

8y  Vestibiiler fistiil

6y  Vezikal fistiil

21y Vestibiiler fistiil

12y Prostatik fistiil

Sy Prostatik fistiil

ameliyatlar

Kolostomi

PSARP

Anoplasti,

Kolostomi kapatilmast
Abdominal PSARP,
RePSARP

Kolostomi kapatilmast,
[leostomi agilmast,
[leostomi kapatilmasi
Cut back

Kolostomi

PSARP

Kolostomi kapatilmast
Kolostomi
Abdominosakroperineal pull through,
Kolostomi kapatilmasi

Cut back, teratom g¢ikarilmadan

PSARP, fistiil ayrilmadan onarim

Kolostomi
Abdominal+PSARP
Kolostomi kapatilmasi
RePSARP

Degerlendirme
Darlik
Stimulasyonda kasilma yok

Darlik
Stimiilasyonda kasilma yok
Kisa kolon

Aniis 6nde yerlesimli
Stimulasyonda kasilma
iyi/koti

Aniis onde yerlesimli
Stimiilasyonda kasilma

kotii.

Vestibiiler fistulli ARM

Prostatik uretral fistallii
ARM

Antis 6nde yerlesimli
Stimiilasyonda kasilma kotii

ameliyatlar

Kolostomi

RePSARP,

ACE (ileum)

Kolostomi kapatilmasi
RePSARP

Gracilis flap ile anoplasti

RePSARP

Anoplasti

PSARP

Anoplasti

ACE (Appendiks)

Kolostomi

PSARP ve teratom ¢ikarilmast
Kolostomi kapatilmasi

Stoma agilmasi

PSARP, prostatik seviyede
fistiil ligasyonu, kolon tapering
Stoma kapatilmasi

Anoplasti

RePSARP

Son durum
Lavman
Temiz

Konstipe edici diyet
Lomotil

Lavman

Kirli

Lavman
Temiz

Lavman
Temiz

Lavman yapmiyor
Kirli

istemli barsak
hareketi
Temiz

Lavman yapmiyor
Kirli
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Tablo 4.6 Yeniden ARM onarimu yapilan hastalara ait bilgiler.




4.2. ANOREKTAL MALFORMASYON TiPLERI VE ESLIK
EDEN ANOMALILER

Ek anomalilerin anorektal malformasyon tiplerine gére dagilimi Tablo 4.7°de

gosterilmektedir.

Ek anomaliler

< =
.. = - T - —
ARM tipi =4 = = % = S 5
= = @ v S ] =l
77 fes} O = N X =)
Perineal fistiil 7 28 2 1 3 1 1 - 1
Vestibiiler fistiil 18 66 8 1 6 8 4 - 1
Vezikal fistiil 16 88 10 7 14 8 4 2 2
Prostatik fistiil 13 100 10 6 11 6 1 - -
Bulber fistiil 7 100 5 1 6 3 3 - -
Kloaka 6 100 5 6 3 1 - - -
Fistiilsiiz 4 100 2 1 1 1 - 1 1

Tablo 4.7 Anorektal malformasyon tiplerine gore ek anomali siklig1 ve dagilimi.

4.3. ESLIK EDEN URINER VE GENITAL SISTEM
ANOMALILERI VE TEDAVISi
Uriner sistem anomalileri: Uriner sistem anomalileri 42 (%60) hastada vardi,
28 hastada yoktu. Uriner sistem anomalileri Tablo 4.8’de gdsterilmistir. En sik goriilen

tiriner sistem anomalisi VUR (n: 28, bilateral: 11, unilateral: 17) idi. VUR derecesi

Tablo 4.9°da gosterilmistir. Toplam 12 hastada sintigrafide 19 skarli bobrek vardi.

Uriner anomaliler

Unilateral Bilateral
n: 18 (%43) n: 24 (%57)
VUR: 8 Bil VUR: 9 UVI ve UPJ darlig1 ve karsi taraf VUR : 1
Renal agenezi : 5
Cross ektopi: 2 VUR ve kontralateral 5 hastada Pelvik ektopik bobrek, VUR ve kars taraf
Atrofik bobrek : 1 Renal agenezi : 2 MKDB : 1
Hidronefroz: 2 Multikistik displastik bobrek : 1
Ektopik bobrek: 1 Renal atrofi, ektopik iireter ve kontralateral
Atnal1 bobrek : 1 ¢ift sistem ve VUR : 1
Cift sistem ve VUR + kontralateral Bil VUR + PUV: 1
UVl darligi: 1 Bil VUR + Atnal1 bobrek: 1
Atnali bobrek + double iiretra : 1 Bil UVJ darligr: 1
Atnal1 bobrek + unilateral Bil HN: 1

hidronefroz : 1
Tablo 4.8 Uriner sistem anomalileri.
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H Diisiik derece \

Yiiksek derece | Toplam

Unilateral VUR 8
Bilateral VUR 3
Toplam 11

9 17
8 11
17 28

Tablo 4.9 Vezikoiireteral reflii hastalarinda bobrek tutulumu ve VUR derecesi agisindan dagilim.

Uriner sistemde ARM onarim sirasinda yapilan cerrahi girisimler Tablo 4.10°da

ve ge¢ donemde yapilan cerrahi girisimler Tablo 4.2°de gosterilmistir.

Uriner sistem anomalisi (n: 16)
Bilateral VUR (n:5)

Bilateral UVJ darlig1

Cift sisteme VUR

Kontralateral iiretreovezikal bileske darligt
VUR ve kontralateral ektopi

Cift sisteme VUR ve kontralateral atrofik
bobrek

VUR ve kontralateral multikistik displastik
bobrek

Ureterovezikal ve iireteropelvik bileske
darlig1

Kontralateral VUR (Nonfonksiyon)
Nefrolitiazis

Kontralateral VUR (Nonfonksiyon)
VUR ve kontralateral hipoplazi

VUR ve kontralateral agenezi

Unilateral VUR (n: 2)

Ameliyat

Subiireterik injeksiyon (n: 1)

Iki kere bilateral subiireterik injeksiyon (n: 1)
Bilateral iireteroneosistostomi (n:3)

ARM onarimi sirasinda JJ kateter

Bilateral iireteroneosistostomi

Bilateral {ireteroncosistostomi

Nefrolitotomi (2 kere)*
Ureteroneosistostomi (2 kere)

Iki kere iireteroneosistostomi sonrasi darlik
Submukozal tiinel yapmadan iireteroneosistostomi*
Subiireterik injeksiyon

Vezikostomi

Vezikostomi kapatilmasi ve iireteroneosistostomi
Ureteroneosistostomi

Pyeloplasti

Nefrektomi

Pyelolitotomi

Nefrektomi

Ureteroneosistostomi

ARM onarim sirasinda ve sonra (iki kere)
ireteroneosistostomi

Subiireterik injeksiyon (n: 1)
Ureteroneosistostomi (n: 2)

Tablo 4.10 Anorektal malformasyon onarimu sirasinda iiriner sistemde yapilan cerrahi girigimler.
(*) Basgvuru sonrasi ge¢ donemde yapilan ameliyatlardir.

Anorektal malformasyon onarimi sirasinda iiretra yaralanmasi olan iki hastada
bagvuruda tretra acikliginin korunmasi i¢in bukkal mukoza ve preputium grefti ile
iretroplasti yapildi. Alt1 hastaya kateterize edilebilir kontinan kanal agildi. 4 hastaya
ileum (Monti) ve 2 hastaya MTR yapildi. Ileum (Monti) yapilan bir hastada idrar kagag

nedeni ile yeniden revizyon yapildi. iki hastaya nefrolitotomi yapild.

Genital anomaliler: Yirmi yedi tane genital anomali saptandi; inmemis testis (n:
14) (unilateral n: 6, bilateral n: 4, nubbin testis n: 3, bilateral intraabdominal n: 1);
hipospadias (n: 6) (distal (2), midpenil (2), proksimal (2)); uterus didelfis ve vajinal
septum (n: 5); bicornuat uterus, vajinal agenezi idi. Tedavide, orsiopeksi (n: 14), nubbin
¢ikarilmasi (3) ve intraabdominal testis ¢ikarilmasi, vajinal septum ayrilmasi (n: 5),

unilateral histerektomi ve ileal vajinoplasti yapilmisti.
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4.4, ESLIK EDEN SAKRAL, VERTEBRAL VE/VEYA
SPINAL ANOMALILER VE TEDAVISi
Vertebra ve/veya spinal anomalileri i¢in yapilan incelemelerin sonucu ve tedavi

Tablo 4.11'de gosterilmistir. Yedi hastada tethered kord serbestlestirilmesi ve iki

hastada lipomyelosel ve meningomyelosel i¢in tamir uygulanmaisti.

Normal 19
S1 lumbalize 1
L4-S1 flizyone 1
Lipom 4
Siringohidromyeli 2

S4 hipoplazik-S5 ve koksiks yok-blok ve kelebek-vertebra, S1 fiizyon defekti-S2 diizeyinde posterior
elemanlarda fiizyon-lipom-spina bifida occulta: 1
S5 Koksiks yok ve S1 flizyon: 1

Koksiks yok (n:15) ayrica 7 vakada ek olarak:

Posterior flizyon defekti-hemivertebra 1
Lumbosakral fiizyon defekti-lipom ve tethered kord 1*
Lipom-tethered kord 1*
S1-2 posterior fiizyon defekti-hidrosefali 1
Lipom 2
Low level cord 1
S35 ve koksiks yok lipom (n: 5) ayrica 4 vakada ek olarak:

Tethered kord-siringohidromyeli 1*
Tethered kord 1*
Tethered kord 1
S 2-3-4 dismorfik 1

S4-5 ve koksiks yok (n: 15) ayrica 10 vakada ek olarak:
Kelebek ve hemivertebra

S1ve2 fiizyone

Lipom

Lipom lomber 3-5 dismorfik ve blok vertebra
Lipom-siringohidromyeli
Myelomeningosel-siringomyeli

Lipom-tethered kord-S1 posterior fiizyon defekti

S2-3 flizyone 1
S3 dismorfik lipom- siringohidromyeli 1**

PR R ERPNR R

S3-4-5 ve koksiks yok (n:2) bir vakada ek olarak:
Lipom-tethered kord 1*

Sakrum dismorfik (n: 4) ayrica ek olarak 2 vakada:
Lipom-tethered kord-siringohidromyeli 1*
Lipomyelosel-tethered kord 1*

Tablo 4.11 Anorektal malformasyonlarda vertebra ve/veya spinal anomalileri i¢in yapilan incelemelerin
sonucu.
(*) Hastalar Norosirurji tarafindan ameliyat edilmistir. (**) Bir hasta ameliyat olacaktir.
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4.5. DIGER SISTEM ANOMALILERI

Iki hastada gastrointestinal sistem anomalisi vardi; distal trakeodzofageal
fistiillii 6zofagus atrezisi ve malrotasyon. Dokuz hastada saptanan diger ek anomaliler;
subglottik stenoz, kolobom, koanal atrezi, talasemi minér, diafram eventrasyonu, Down
sendromu ve hipotiroidi, pes planus, kot anomalisi, aksesuar parmak ve polidaktili idi.
On {i¢ hastadaki kardiak anomaliler; Fallot tetralojisi (n: 2), patent foramen ovale (n:
4), ASD (n: 2), ASD ve VSD, ASD, VSD ve sol persistan vena cava, VSD, aort
koarktasyonu idi. Fallot tanili 2 hasta ve aort koarktasyonu olan bir hastada cerrahi

onarim yapilmisti.

4.6. FEKAL KONTINANS DEGERLENDIRMESI

BEP sonrasi fekal kontinans degerlendirildi. On yedi hastada istemli barsak
hareketi ve 53 hastada lavman ile (aniis: 49, ACE: 4) ile bosalim sagland:. Istemli
barsak hareketi olan hastalarda kabizligi 6nleyici diyet ve dokuz hastada oral laksatif
verildi. Lavman yapan hastalardan 7 tanesine Loperamid ve konstipe edici diyet verildi.

ARM tipine gore fekal kontinans degerlendirmesi ve tedavi sonucunda son durum

Tablo 4.12 ve Tablo 4.13te gosterilmistir.

‘ Istemli barsak ‘ ‘ Lavman Lavman
. . ; Lavman

ARM tipleri Toplam hareketi yapiyor | yapmiyor

‘ Temiz Soiling Soiling

Perineal fistiil 6 1 1 - 2 2 -
Vestibiiler fistiil 18 5 2 7 1 1 2
Vezikal fistiil 16 - 1 5 4 3 3
Prostatik fistiil 13 3 - 5 2 1 2
Bulber fistiil 7 - 1 3 2 1
Kloaka 6 2 - 1 - 2 1
Fistiilsiiz 4 - 1 1 - 1 1
Toplam 70 11 6 22 11 10 10

Tablo 4.12 Barsak egitim programida ARM tiplerine gore uygulanan tedavi ve sonuglart.

Tedavi

Istemli barsak hareketi 17 (%24) 11 6 -
Lavman 43 (%61) 22 11 10
Lavman yapmiyor 10 (%15) - - 10
Toplam 70 33 (%47) 17 (%25) 20 (%28)

Tablo 4.13 Tim hastalarda BEP’te uygulanan tedavi ve sonuglari.
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Barsak egitim programi ile 33 hasta (% 47) temizdi. Toplam 17 hastada (% 25)
aralikli soiling vardi ve sosyal agidan uyum sorunu yaratmiyordu. BEP kismen basarilt
olarak degerlendirildi. Lavman yapan 53 hastadan 10 tanesi ge¢ donemde lavman
yapmay1 kesti ve kirli kaldi. Lavman yapan 10 hasta kirli kaldi. Giincel durumda 20
hastada (%28) fekal inkontinans vardi. Anorektal malformasyon tipine gore IBH veya

lavman ile bosalimi saglanan hastalar ile fekal inkontinansin dagilimi Tablo 4.14°te

gosterilmistir.
o Istemli barsak Fekal
AR IRER H UeglErm H hareketi inkontinans
Perineal fistil 6 2 (%33) 2 (%33) 2 (%33)
Vestibiiler fistiil 18 7 (%39) 8 (%44) 3 (%17)
Vezikal fistiil 16 1 (%6) 9 (%56) 6 (%38)
Prostatik fistiil 13 3 (%23) 7 (%54) 3 (%23)
Bulber fistiil 7 1 (%14) 5 (%72) 1 (%14)
Kloaka 6 2 (%33) 1 (%17) 3 (%50)
Fistiilstiz 4 1 (%25) 1 (%25) 2 (%50)
Toplam 70 17 (%24) 33 (%47) 20 (%29)
Tablo 4.14 ARM tipine gore IBH veya lavman ile bosalini saglanan hastalar ile fekal inkontinansin
dagilimi.

Yeniden ARM onarimi yapilan ve yapilmayan ARM hastalarinda uygulanan
BEP sonuglar1 Tablo 4.15°te verilmistir. Yeniden ARM onarimi yapilan 18 hastanin
2'sinde IBH (%11) varken, yeniden ARM onarimi yapilmayan 52 hastanin 15'inde IBH
(%29) vardi. Fekal inkontinans orani yeniden ARM onarimi gereken hastalarda %39,
gerekmeyenlerde %25 idi.

Yeniden ARM ’ istemli barsak Fekal

onarimi inkontinans
Temiz | Soiling | Temiz | Soiling
Yapilan (n: 18) 2 = 6 3 7
Yapilmayan (n:52) 9 6 16 8 13
Toplam 11 6 22 11 20

Tablo 4.15 Yeniden ARM onarimi yapilan ve yapilmayan hastalarda fekal kontinans degerlendirmesi.

Sakrum anomalilerine gore hastalardaki fekal kontinans degerlendirilmesi Tablo
4.16’da gosterilmistir.  Sakral ve spinal anomalilerin birlikte fekal kontinans
degerlendirmesi ise Tablo 4.17’de belirtilmistir. Sakrum gelisimi tam olan hastalarin (n:
29) %34'iinde (n: 10) IBH vard1 ve bu oran sakral 4. veya 5. vertebra eksikligi olan 33
hastada %21 idi (n: 7). Sakral 3-4-5. vertebra eksikligi olan veya dismorfik sakrumu

olan 8 hastada spinal anomali varlig1 veya yoklugu ile iliskili olmaksizin IBH olan hasta
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yoktu (Tablo 4.16). Sakrum ve spinal anomalinin birlikte fekal inkontinans ile iliskisini
degerlendirmede rakamsal ve klinik uyumluluk acisindan anlamli baska bir sonug

bulunamadai.

H Toplam istemli barsak H Lavman ~ Fekal
hareketi inkontinans

Sakrum tam 29 10 11 8

Sakrum 4- 5 yok 33 7 18 8

Sakrum_ 3—4—5_yok 8 ) 4 4

veya dismorfik

Toplam 70 17 33 20

Spinal istemli barsak Fekal
anomali hareketi inkontinans
Sakrum tam Var 7 2 3 2
(n: 29) Yok 22 8 8 6
Sakrum 4-5 yok Var 17 5 9 3
(n: 33) Yok 16 2 9 5
Sakrum 3-4-5 yok veya Var 4 - 1 3
dismorfik (n: 8) Yok 4 - 3 1
Toplam 70 17 33 20

Tablo 4.17 Sakrum ve spinal anomalilerin birlikteligine gore fekal kontinans degerlendirmesi.

4.7. URINER KONTINANS DEGERLENDIRMESI

Barsak egitim programi sonrasinda hastalarin iiriner kontinansi1 degerlendirildi.
Kloaka anomalisi olan hastalarin giincel mesane bosaltma yontemleri iiriner kontinans
degerlendirmesinde ayr1 grupta incelendi. Giincel durumda kloaka anomalili hastalarda

uriner inkontinans orani %67 idi.

e Bir hastada istemli iseme vardi ve kuru idi.

e lleosistoplasti, ileum Monti ve mesane boynu diskonneksiyonu yapilan bir hasta
TAK ile kuru idi.

e Bir hastada bilateral iireteroneosistostomi ve ileum Monti gerekirse mesane
augmentasyonu indikasyonu konuldu. Ancak gecirilmis iki brid ileus
operasyonuna bagl ileal rezeksiyonu ve konjenital pos kisa kolon (kolon: 5 cm)
oldugu icin yapilamadi. Vezikostomi ile idrar bosaliyor. Tablolarda vezikostomi
olarak gosterildi.

e Ug hastada kismen giin i¢inde iseme vardi ve 1slak idi. iseme ve 1slak olarak

yorumlandi.
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Kirk dokuz hastada istemli iseme, 11 hastada TAK ve 9 hastada iseme sonrasi
TAK indikasyonu konuldu. Bir hasta vezikostomili idi. TAK indikasyonu konulan 20
hastadan 14 hasta kendi tiretrasi yolu ile, 4 hasta ileum (Monti) ve 2 hasta MTR ile
mesanesini zamanli bosaltiyordu. Yetmis hastanin 68'inin kendi mesanesi vardi ve iki
hastada ileosistoplasti yapilmisti. Dokuz hastada overaktif detrusor nedeni ile
antikolinerjik tedavi verildi. Takipte bes hasta ge¢c donemde TAK yapmay1 birakti ve
1slak oldu.

Anorektal malformasyon tiplerine gore tedavi Ve driner kontinans
degerlendirmesi Tablo 4.18 ve Tablo 4.19°da, tedavi sonucunda son durum Tablo
4.20°de gosterilmistir. Giincel durumda, 70 hastadan 56 tanesi (%80) kuru ve 14 hasta

1slak (%20) idi. Uriner inkontinans oran1 %20 idi.

ARM tipleri Kuru  Islak
Perineal fistiil 6 4 - - - - - 2
Vestibiiler fistiil 18 15 2 1 = = = -
Vezikal fistiil 16 9 3 3 - 1 2 1
Prostatik fistiil 13 8 - 1 - 3 - 1
Bulber fistiil 7 4 - - - 2 = 1
Kloaka 6 1 3 1 - - - 1*
Fistiilstiz 4 3 - - - - 1 -
Toplam 70 44 5 6 - 6 3 6
Tablo 4.18 Anorektal malformasyon tipine gore hastalarin idrar bosaltma 6zellikleri ve iiriner kontinans
degerlendirilmesi.
(*) Bir hasta vezikostomili.
- Kuru
ARM tipleri Toplam - - Islak**
Iseme TAK Iseme+TAK
Perineal fistiil 6 4 - - 2 (%33)
Vestibiiler fistiil 18 15 1 - 2 (%11)
Vezikal fistiil 16 9 3 1 3 (%18)
Prostatik fistiil 13 8 1 3 1 (%7)
Bulber fistiil 7 4 - 2 1 (%14)
Kloaka 6 1 1 - 4*(%66)
Fistiilsiiz 4 3 - - 1 (%25)
Toplam 70 44 6 6 14 (%20)

Tablo 4.19 Anorektal malformasyon tipine gore tiriner inkontinans degerlendirilmesi.
(*) Bir hasta vezikostomili.
(**)Ytizde oran her anorektal malformasyon tipi i¢in belirlenen 1slak hasta oramdir.
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Uriner kontinans

Istemli 49 44 5*
TAK 6 6 -
Istemli+TAK 9 6 3
TAK yapmiyor 5 - 5
Vezikostomi 1 - 1
Toplam 70 56 (%80) 14 (%20)

Tablo 4.20 Anorektal malformasyonlu hastalarda tedavi sonrast iiriner kontinans degerlendirilmesi.
(*) Ug hasta kloaka anomalisi.

Yeniden ARM onarimi yapilan ve yapilmayan hastalarda istemli iseme oram
sirasi ile %61 ve %73 idi. Yeniden ARM onarim yapilmayan 52 hastadan 11 tanesinde
(%21) triner inkontinans vardi. Yeniden ARM onarimi yapilan 18 hastadan 3 tanesinde
tiriner inkontinans vardi (%17) (Tablo 4.21).

Yeniden ARM

onarimi

Yapilan (n: 18)
Yapilmayan (n: 52) 33 5 4 - 4 2 4*
Toplam 44 5 6 - 6 3 6

Tablo 4.21 Yeniden ARM onarimi yapilan ve yapilmayan hastalarda tiriner kontinans degerlendirilmesi.
(*) Bir hastada vezikostomi.
(**) Bes hasta TAK yapmuyor.

Sakrum Ozelliklerine gore hastalardaki tiriner kontinans degerlendirilmesi Tablo
4.22 ve Tablo 4.23’te gosterilmistir. Sakrumu tam olan hastalarda (n: 29) iseme ile kuru
kalma oran1 %76 (n: 22) ve iriner inkontinans oran1 %17 (n: 5) idi. Sakrumun 4.
ve/veya 5. segmenti eksik olan 33 hastada bu oran %60 (n: 20) idi ve iiriner inkontinans
oran1 %18 idi. Sakrumu dismorfik veya ii¢c veya daha fazla segmenti eksik olan 8

hastanin ikisi iseme ile kuru idi (%25) ve tiriner inkontinans orani %38 idi.

iseme TAK iseme + TAK
Toplam Islak
Kuru Islak | Kuru Islak Kuru Islak

Sakrum tam 29 22 4* 1 - 1 - 1**
Sakrum 4-5 yok 33 20 1x** 3 - 4 1 4
Sakrum 3-4-5 yok 8 2 ) 5 i 1 2 1
veya dismorfik
Toplam 70 44 5 6 - 6 3 6

Tablo 4.22 Sakrum anomalilerine gore {iriner kontinans degerlendirilmesi-I.
(*) 1ki hasta kloaka anomalisi. (**) Bir hasta vezikostomili. (***) Bir hasta kloaka anomalisi
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Islak

iseme+TAK
Sakrum tam 29 22 1 1 5*
Sakrum 4-5 yok 33 20 3 4 6**
Sakrum 3-4-5 yok 8 2 2 1 3
veya dismorfik
Toplam 70 44 6 6 14

Tablo 4.23 Sakrum anomalilerine gore tiriner inkontinans degerlendirilmesi-II.
(*) Bir hasta vezikostomili, ve iki hasta kloaka anomalisi.
(**) Bir hasta kloaka anomalisi.

Spinal anomali nedeniyle ameliyat olan 9 hastada (tethered kord, spinal
disrafizm) 3 hasta isiyor ve kuru, 2 hasta TAK yapiyor ve kuru, 1 hasta iseme sonrasi
TAK yapiyor ve kuru olarak bulundu. Iseme sonrast TAK yapan 2 hasta ve TAK

uygulamayan 1 hasta 1slakti.

Sakrum ve spinal anomali birlikteligine gore iiriner kontinans degerlendirmesi
Tablo 4.24’te verilmistir. Spinal anomali varliginda iseme ve kuru kalma orani sakral
gelisimi tam olan grupta %85, sakral 4. veya 5. vertebranin olmadig1 hastalarda %52,
sakrumu dismorfik olan veya 3-4-5. vertebralarin gelismedigi hastalarda ise %0 olarak
bulundu. Sakrum ve spinal anomalinin birlikte {riner kontinans ile iligkisini

degerlendirmede rakamsal ve klinik uyumluluk agisindan bagka bir sonug¢ bulunamadi.

Sakrum gelisimi KUF
axrum getty Iseme | TAK \ iseme+TAK
. Var 7 6 - - 1
Sakrum tam (n: 29) Yok 27 16 1 1 4%
. Var 17 9 3 1 4**
Sakrum 4-5 yok (n: 33) Yok 16 1 i 3 9
Sakrum 3-4-5 yok, veya Var 4 = 2 - 2
dismorfik (n: 8) Yok 4 2 - 1 1
Toplam 70 44 6 6 14

Tablo 4.24 Sakrum ve spinal anomalilerin birlikteligine gore tiriner kontinans degerlendirilmesi.
(*) Bir hasta vezikostomili, iki hasta kloaka anomalisi.
(**) Bir hasta kloaka anomalisi.
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Tiim hastalarin anal ve {iriner kontinans durumlarina gore giincel durum Tablo

4.25’te sunulmustur.

Giincel durum

Kontinan | Inkontinan
Kontinan 47 (%67) 9 (%13)
Inkontinan 3 (%4) 11 (%16)

Tablo 4.25 Tiim hastalarin giincel anal ve {iriner kontinans degerlendirilmesi.
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5. TARTISMA

Anorektal malformasyon onarimi sonrasi 5 yasin iistiinde basvuran hastalarda
fekal inkontinans siklig1 %93 ve triner inkontinans sikligi %34 idi. Bagvuru sonrasi
degerlendirmeler sonucunda hastalarin %44'tinde cerrahi girisim indikasyonu konuldu.
En sik cerrahi girisim indikasyonu tirogenital sisteme (%20) aitti. Digerleri yeniden

ARM onarimi, mukozal prolapsus, tethered kord serbestlestirilmesi idi.

Gec donemde basvuran hastalarin iirogenital sisteminde vapilan cerrahi

islemler degerlendirildiginde, hastalarin %14’linde tUriner inkontinans tedavisi ve

%9’unda inmemis testis igin cerrahi girisim indikasyonu konuldu. Uriner inkontinans
tedavisine yonelik yapilan cerrahi igslemler temiz aralikli kateterizasyon i¢in Mitrofanoff
kanali olusturulmasi (n: 6), tiretra darliklarinda tiretroplasti (n: 2), spinal disarafizmde
ileosistoplasti ve mesaneye Botoks injeksiyonu, kloaka anomalisinde ileosistoplasti ve
mesane boynu diskonneksiyonu ile mesane boynundan polip ¢ikarilmasi idi. Ayrica
kloaka anomalisi olan iki hastada mesane boynuna injeksiyon yapilmistt ve basarili
olunmamusti. Uretroplasti yapilan hastalarin ortak dzellikleri ARM onarimi sirasinda
tiretra yaralanmasi i¢in onarim yapilmasi, ge¢ donemde darlik gelismesi ve takipte TAK
indikasyonu olmasi idi. Bu iki hastaya bukkal mukoza ve preputium ile iiretroplasti
yapildi. Uretranin agik kalmasi saglandi. Dort hastaya ileum (Monti) ve 2 hastaya MTR
yapildi. Indikasyon 3 hastada rahat TAK yapilabilmesi igin (proksimal hipospadias
onarimi ve Uretroplasti sonrasi), iki hastada ileosistoplasti ve bir hastada TAK'a bagl
tekrarlayan orsioepididimit ataklar idi. Kloaka anomali onarimi sonrasi dar iiretrast ve
vezikostomisi olan bir hastada kisa kolon, intestinal yapisiklik, intestinal rezeksiyon
nedeni ile ileum (Monti) simdilik yapilamadi. Diger cerrahi islemler, nefrolitiazis,
iireteroneosistostomi sonrasi darlik ve VUR 1idi (n: 4) (%6). Uriner sisteminde yapilan
cerrahi girisimlerin tiimii degerlendirildiginde, ARM onarimi sirasinda erken déonemde
16 ve ge¢ donemde 14 hastada cerrahi girisimde bulunulmustu. Erken donemde en
onemli sorun VUR, ge¢ donemde ise iiriner inkontinansti. Erken donemde en sik
yapilan cerrahi islem yliksek dereceli VUR igin iireteroneosistostomi idi. Yiksek

dereceli VUR i¢in yapilan subiireterik injeksiyonlarda bagarili olunamamaisti.

Mitrofanoff kanali olusturulmasi hayat boyu TAK yapacak ARM hastalarinda
onemlidir [130]. Anorektal malformasyonlu bir hastaya ACE ve TAK igin cerrahi

53



girisimde bulunulacak ise ve ameliyat bulgular1 uygun ise appendiksin ACE i¢in
kullanilmasi ve ileum (Monti) yapilmasi yaklasimi uygundur. Ancak, hasta dzelliklerine
gore bu secim cerrahin kararidir ve degisebilir. Klinigimizde yapilan bir
degerlendirmede Mitrofanoff kanali komplikasyon oran1 %20 idi [131]. En sik goriilen
komplikasyonlar darlik, kacak ve kateterizasyon sorunu idi. Bu calismada alt1 hastadan

birinde (%17) ileum (Monti) kanalindan olan kagak i¢in yeniden cerrahi girisim gerekti.

Gec donem basvurularda genital sistemde en sik cerrahi girisim nedeni

inmemis testis (%9) idi. Ameliyat yas araligi 6-9 yas idi. ARM hastalarinda inmemis
testis sikligi %19 olarak bildirilmektedir [59]. Anomalinin yiiksek tip olmasina bagl
olarak siklik artmaktadir. Inmemis testisin bulundugu yer ve testis biyopsisinin
ozellikleri saglikli bireyler ile aymidir [59]. Inmemis testis ameliyat1 ilk yil iginde
yapilmasi gereken bir ameliyattir ve bu c¢alisma sonuglarinda inmemis testis
ameliyatlarmin ARM onarimi sonras1 ge¢ ddnemde yapildig1 saptandi. Ug hastada (%4)
tekrarlayan orsioepididimit ataklarina bagli akut skrotum gelisti. ARM tipleri vezikal
fistiil, bulber fistiil ve fistiilsiiz tipti. Hepsi TAK uyguluyordu, bir hastada onarima bagl
liretra yaralanmasi olmustu. Orsioepididimit siklikla yiiksek tip malformasyonlarda
gortliir. Ejekulatuar kanal refliisii, vazovezikal ektopi, norovezikal disfonksiyon ve

tiretra darlig1 nedeni ile olabilir. Tekrarlama egilimindedir [132].

Kloaka anomalisine eslik eden Miiller anomali siklig1 %53-67 ve vestibiiler
fistlil i¢in %17 olarak bildirilmektedir [66,133-135]. Calismamizda bu oran %10 idi.
Klinigimizde vajinal atrezi nedeni ile ileovajinoplasti vestibiiler fistiilli ARM onarimi
sirasinda yapilmistt ve bu hastada proksimal vajen ile uterus normal idi. Hasta
pubertede yakin izleme alindi. Miiller anomalileri yenidogan déneminde hidrokolpos,
pubertede tikaniklik ile hematokolpos, hidrosalpenks ve primer amonereye neden
olabilir [61,62]. Bu nedenle yenidogan doneminde kloaka onarimi sirasinda gelismeyen
veya tikali olan Miiller yapilarinin ¢ikarilmasi 6nerilmektedir [65,97,134,136]. Bu hasta
grubunda kloaka onarimi sirasinda tek bir hastaya unilateral histerektomi yapilmustir.
Kloaka anomalili bir hastada hidrosalpenks medikal tedavi edildi. Kloaka anomalili alt1
hastadan ikisi puberte 6ncesi donemde idi ve dort tanesi diizenli ve sorunsuz adet
goriiyordu. Iki kloaka anomalisi evliydi ve birinde normal yol ile sag tarafindaki
uterusta iki kere gebelik gergeklesmisti. Bu hastada iiriner sistemde ileosistoplasti,

mesane boynu diskonneksiyonu ve ileum (Monti) yapilmisti. Her iki gebelik seyrinde
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sag tarafta hidrotireteronefrozda artis oldu. Son trimesterde TAK Kkateteri ileum (Monti)
icinde devamli tutularak hidronefrozun gerilemesi saglandi. Iki kere basarili sectio
yapildi. ARM olan gebe hastalarda dogum sekline ait yazili yaygin yeterli veri
bulunmamaktadir [63,137]. Kloaka anomalisi olan hastalarda, Miiller anomalisi olan
ARM tiplerinde ve yeniden vajina olusturulan hastalarda sectio Onerilmektedir [62].
ARM onarimi sonrasi vajinal girisimlere bagh darligin hastada cinsel hayati olumsuz
etkiledigi gosterilmistir [17,126]. Calismamizda, 27 bayan hastadan besi evliydi ve
cinsel hayat1 vardi. ARM tipi kloaka ve vestibiiler fistiil idi. Kirk ti¢ erkekten iki evli

hasta vardi ve ikisi de ¢cocuk sahibi idi.

Ge¢ _donem basvuran hastalarda _anorektal malformasyon onarmmi dis

merkezlerde yapilan ve BEP i¢in gelen yedi hastada yeniden onarim icin PSARP
ameliyat1 (%10) ve iki hastada mukozal prolapsus nedeni ile anoplasti (%3) ameliyatlar
yapildi. Yeniden ARM onarimi nedenleri; aniisiin 6nde olmasi, darlik, ilk onarim
yapilirken Currarino Triadi tanist konulmadan onarim ve rektoprostatik fistiil
baglanmadan PSARP ameliyati yapilmasi idi. Fekal kontinansin saglanmasina yonelik
cerrahi girisim indikasyonu konulmadi. Darlik ve aniisiin 6nde yerlesimi olan hastalarda
yeniden ARM onarimi 6ncesi BEP uygulanarak hastalarin uyum gosterdigi kanitlandi.
Temiz kalma saglandiktan sonra yeniden PSARP yapildi. Diger hastalarda (%90)
hastada aniisiin konumu iyiydi ve bu hastalarin anestezi altinda stimiilasyon ile kasilma
bulgular1 %28'inde iyi, %41 yeterli ve %37'sinde koti bulundu. Kot kasilma olan
hastalarda fekal kontinansin saglanmasina yonelik yeniden onarim indikasyonu yoktu
[16,70,90,138]. Ciinkii bu hasta grubunda, yiiksek tip ARM, birden fazla ARM onarimu,
iretra hasari, spinal disrafizm, kisa rektosigmoid kolon vardi. Fekal kontinansin
saglanmasma yonelik olarak tanimlanan yeniden PSARP indikasyonu alcak tip
malformasyon, sakrum gelisiminin 1iyi olmasi, sfinkterin iyi olmasi ve rektumun
yerlesiminin yanlis olmasidir [13-16]. Currarino Triad1 i¢in onarim yaptigimiz hasta 21
yasinda idi ve ge¢ onarima bagl psikolojik sorunlar ile karsilasildi. Fekal kontinansin
saglanmasi amaci ile bir hastaya Gracilis flap uygulandi ve yarar saglanmadi. Gracilis
kasi1 flebi teknigi ile kontinans %35-85 arasinda bildirilmektedir [109]. Levatoroplasti
daha ¢ok travma sonrasi bagvuran vakalarda tercih edilmektedir ve ¢ocuk hastalarda
yaygin  kullanilmamaktadir [138]. Ayrica palmaris longus kasinin serbest

transplantasyonu, serbest diiz kas transplantasyonu ve yapay sfinkter uygulamasi da
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fekal inkontinans tedavisinde uygulanmistir. Yapay sfinkterler ile basar1 oran1 %20-60
araligindadir, komplikasyon orami %50-60 olup yiiksektir [139]. Bu yaklagimlarin
hicbiri istemli barsak hareketi i¢in gerekli olan duyarlilik ve rektosigmoid motilitede
diizelme saglamamaktadir. Kalict kolostomiler tiim tedavi yontemlerinin bagarili
olmadig: hastalara uygulanabilir [15,16]. Kalic1 kolostomi acilan hastamiz yoktur. Geg
donem bagvurularda anoplasti ve yeniden onarim sonrasinda en sik yapilan ameliyat
antegrad kolonik lavman (ACE, antegrade continence enema) yapilabilmesi i¢in
kateterize edilebilir kanal olusturulmasi (n: 4, %6) idi. Ug hastada appendikogekostomi
(ACE (Malone)) ve bir hastada ACE (ileum) yapildi. ACE, ARM'da fekal kontinansi
saglayan bir ameliyat degildir [15,16]. Ancak, 24 saat biriken fegesin lavmana gore
daha kolay bosaltilabilmesini saglayan bir ameliyattir [140-145]. Bununla beraber,
ACE sonrasi hastalarda fekal inkontinansin azaldigi gozlenmistir [146,147]. ACE
uygulamasindan memnuniyet orani %65-%100 arasindadir [141,144,146,147].
Bildirilen ACE’ye bagli komplikasyon oran1 %25.6 olup, darlik, prolapsus, sizdirma ve
intestinal obstriikksiyon goriilebilir [148]. Calismamizda ACE kullanan dort hastadan
birinde fekal inkontinans orani (%25) vardi ve bir hastada kagak i¢in basarili revizyon
yapild1 (%25).

Anorektal malformasyon onarimi icin yapilan tiim amelivatlar ayrintili

olarak incelendi. Yeniden ARM onarimi oran1 %25 (n: 18) ve mukoza prolapsusu,
darlik veya kismi ayrisma nedeni basit tipte anoplasti yapilan hasta oran1 da %37 idi.
On sekiz olgudan iki tanesi bizim takibimizde olan hastalardi; on alti hasta baska
merkezlerin hastasi idi. En sik yeniden onarim nedeni algak tipte kolostomi yapilmadan
basarisiz ilk onarimdi ve kolostomi agilarak PSARP ameliyat1 yapilmas:1 gerekmisti.
Diger hastalardaki nedenler aniisiin 6nde olmasi, basarisiz onarim, darlik, ilk onarim
yapilirken malformasyonun onarilmamasi idi. Yeniden ARM onarimi igin bir hastada
abdominoperineal yaklasim ile pull through disinda digerlerinde PSARP yapilmustr. Tlk
ARM onariminda oldugu gibi yeniden ARM onarimi i¢in de en etkin ameliyat PSARP
idi.

Birden fazla pull through yapilmasi1 ve o6zellikle rektum ve sigmoid kolonda
rezeksiyon yapilmasit fecesin birikebilecegi kolonun son kisminin uzunlugunu

kisaltmaktadir ve fekal inkontinans olasiligini arttirmaktadir [14-16].
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ARM onarimi sirasinda goriilebilecek iiriner komplikasyonlar ¢ok cesitlidir;
mesane perforasyonu, iireter veya vas deferenste kesi, prostat, seminal vezikiil
yaralanmasi, ilireterde acilma, iiriner sisteme olan fistiiliin hi¢ baglanmamasi, tekrar
etmesi, sonradan gelismesi, posterior tretrada divertikiil gelisimi, {iretrada darlik
gelisebilir [149]. Uretra yaralanmalar1 algak tip ARM onarmu sirasinda  da
gelisebilmektedir [150]. Bu g¢alismada dort hastada ilk ARM onarmmi sirasinda (%6)
iireter ve iiretra yaralanmasi i¢in tamir yapilmisti. Bu hastalarin ARM tipi vezikal (n: 3)
ve bulber fistiil idi. Iki hastada darlik i¢in daha sonra ge¢ donemde iiretroplasti yapildi.
Ayrica, yeniden ARM onarimi ile ilk onarimda tamir edilmeyen rektoprostatik iiretral
fistliliin tamiri sirasinda bir hastada mesane boynuna yonelik bir cerrahi girigim
yapildigini ve sistoskopide veru montanumun mesane icinde ayr1 bir yerde yer aldigini,
dogal bir mesane boynunun olmadigmi saptadik. Uretra ve iireter yaralanmalart ARM

hastalarinda yeni bir sorun nedenidir [90,95].

Anorektal malformasyonu olan bir ¢gocugun onariminda malformasyon tipinin
belirlenmesi, Ozellikle distal kolostogram ile varsa vezikal ve iiretral Afistiiliin
goriintiilenmesi yapilmahdir [95,134,149]. Vezikal fistiilli ARM onariminda laparotomi
veya laparoskopi destegi kullanilmalidir [11]. Kloaka anomalisi onariminda ortak
kanalin 3 cm’den uzun oldugu hastalarda, PSARVUP ile onarimin yapilamadigi veya
vajinostomi, vezikostomi nedeni ile yeterli serbestlestirme yapilamayan, vajinal
rekonstriiksiyon icin Ozellikli onarim gereken durumlarda laparotomi yapilmalidir
[65,97,134]. Posterior sagittal yaklasim ile tim ARM tiplerinin ameliyat edilebilecegi,
erkeklerde %10’luk bir dilimin (vezikal fistiil) ve kizlarda kloakalarin %40’inda
abdominal yaklasimin gerekli oldugu bildirilmistir [47,65,70,90,97,134,148]. Bu
calisamada prostatik fistiilli ARM nedeniyle iki hastada laparoskopi esliginde pull
through uygulanmistir. Se¢ilmis hastalarda Ozellikle vezikal ve prostatik fistiilde

deneyimli ellerde ARM onariminda giivenle laparoskopi kullanilabilir [11].

Barsak egitim programi sirasinda iki tane vestibiiler fistiillii hastada tedaviye
direngli kabizlik nedeni ile Hirschsprung hastaligi ayirici tanisi i¢in rektal biyopsi
yapildi. Normal bulgular saptandi. Bildirilen Hirschsprung hastaligi ve ARM birlikteligi
oran1 % 0.2'dir [85,86]. Barsak egitim programinda kabizlik tedavisinde zorluk ile

karsilasilinca hemen rektal biyopsi karar1 verilmemelidir.
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Barsak egitim programi sonucunda hastalarin (n: 17) %24'tinde istemli barsak
hareketi vardi ve dokuz hasta laksatif aliyordu. Lavman ile bosalim saglanan hasta
orant %76 idi. ACE olan hasta sayis1 dort idi. Hastalarin %10'una feges birikimi
saglanabilecek genislikte ve uzunlukta kolon olmadigi igin kabiz yapici diyet verildi.
Istemli barsak hareketi olan hastalarin hepsine kabizlig1 6nleyici diyet tedavisi verildi
ve bu hastalarin %53'0 laksatif aliyordu. Takipte temiz olmasina karsin lavman
tedavisini kesen ve fekal inkontinans gelisen hasta orani %14'ti. Giincel durumda,

temiz hasta oran1 %47, soiling %25 ve fekal inkontinans %28 idi.

Istemli barsak hareketi olan hastalarda ve lavman ile bosalan hastalarda soiling
orani sirast ile %9 ve %16 idi. Barsak egitim programi sonrasi olan soiling nedeni giin
sonunda fegesin tam bosaltilamamasi ve ertesi giin veya gilinlerde degisen oranlarda
soiling olmasi idi. Soiling bu hastalarda degisken ve sosyal sorun yaratmiyordu. Bez
kullanim1  gerekmiyordu ve aileler belki eski durumlart ile Kkarsilastirip
memnuniyetsizlik tanimlamiyorlardi. Bu nedenler ile bizim yaklagimimizda soiling
BEP i¢in kismi basar1 olarak yorumlandi. Barsak egitim programi sirasinda soiling
gelisiminde etkili olan faktorler, beslenme sekli ve iceriginde olan degisiklik, lavman
yapiliyor ise uygulayan kisi veya yerinde, zamaninda degisiklik idi. Soiling gelisimi ve
devami uygulanan tedavide degisiklik yapilmasini gerektirir ve ¢ozlimlenebilir bir

stkintidir [13-16].

Anorektal malformasyonlarda fekal kontinans i¢in kullanilan skorlama
sistemleri degerlendirildiginde iistiinde durulan kavramlar IBH, soiling, kabizlik, sosyal
sorunlardir  [13-16,37,69,112-114]. Fekal kontinans  degerlendirmesi  igin
defekagogram, BT, MR, US ve manometri yapilabilir. Ancak bu incelemelerin fekal
inkontinans tedavisine yonelik ¢ikarim belirlenememistir [37]. Barsak egitim
programinin en 6nemli takip Olgiitii fekal inkontinanstir. BEP ilk uygulama sonrasinda
fekal inkontinans oranimiz %14 idi ancak daha sonra lavman tedavisini birakan hastalar
olunca bu oran ge¢ donemde %28 oldu. BEP basar1 orani araligi %88-93 olarak
bildirilmektedir [13-16]. Barsak egitim programi hastaya 6zel diizenlenen ve takipte
soiling ile fekal inkontinans gelistiginde tedavide anlik degisim ile bagsar1 saglanan bir
uygulamadir. Anlik degisim saglanmasi deneyimli merkezlerde hemsire ve sosyal
hizmetler uzmanlarinin hastalar ile giiniin her saati elektronik posta ve telefon

goriismeleri ile saglanmaktadir. Bu uygulamada hekim degerlendirmesi BEP konusunda
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deneyimli hemsirenin de Onerileri ile hizlica yapilmaktadir. Bu hizl iletisim hasta ve
yakinlarinin lavman ve TAK konusunda egitimleri ile her yakinmada hastaneye
gelmeden sorunun ¢oziimiinii saglamaktadir [13-16]. Biz kendi ¢alisma kosullarimizda
bu ortami saglayamadik ve fekal inkontinans oranimizin yiiksekligini 6n planda bu
farkliliga bagladik. Ikincil nedenleri de yeniden ARM onarimi orani yiiksekligi (%26)
ve bagka merkezlerde BEP uygulanip yanit alinamayan hasta oraninin ytiksekligi olarak

diisiinmekteyiz.

Yeniden ARM onarimi igin bildirilen basari oranlar1 da degiskendir: %52-81
[111,151]. Bu ¢alismada, fekal inkontinans orani yeniden ARM onarimi gereken
hastalarda %39, gerekmeyenlerde %25 idi.

Ge¢ donem bagvurularda iriner inkontinans orani %34 idi. Yapilan
degerlendirmeler ve tedavi sonucunda iseme yapan hasta orani %70 idi. Dokuz hasta
antikolinerjik tedavi aliyordu. Iseme sonrasi mesanedeki rezidiiel idrar icin TAK yapan
hasta oran1 %13 ve TAK tedavisi verilen hasta oran1 %16 idi. Kloaka anomalili bir
hasta hala vezikostomili (%1) idi. Uriner inkontinans orani erken dénemde %13 idi.
Ancak hastalarin %7'si TAK ile kuru iken tedaviyi uygulamayi birakmisti ve giincel

uriner inkontinans orani %20 oldu.

PSARP ile ARM onarilan hastalarda iiriner inkontinans orant %8-10 oraninda
bildirilmektedir [57,152]. PSARP dis1 eski onarim ydntemlerinde bu oran %?22-33
araliginda idi. Klinigimizde PSARP Oncesi ve sonrasi iirodinami incelemelerini
karsilagtiran bir c¢alismada, {irodinami bulgularinda anlamli bir degisiklik
gozlenmemistir [153]. Bu bulgular PSARP ameliyati sonrasi mesanede iirodinamik

olarak saptanabilen bir fonksiyon bozuklugu gelismedigini gosteriyordu.

Anorektal malformasyon ve sakral anomali birlikteligine bagli norovezikal
disfonksiyon ile ilgili klinigimizde yapilan bir diger ¢alismada iirodinami inceleme
sonuglarina gore 33 hastada norovezikal disfonksiyon orani %45.4 idi [123]. Yiiksek
tip ARM hastalarinda norovezikal disfonksiyon orani1 %70, alg¢ak tiplerde %34.7, sakral
anomalili hastalarda %64.2 ve sakral anomalisi olmayan hastalarda %31.5 idi. Yiiksek
tip ARM ve sakral anomali ndrovezikal disfonksiyon icin risk faktorleri olarak

degerlendirilmisti.
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Anorektal malformasyonlarda iriner inkontinans nedeni malformasyon
ozelliklerine, onarim yOntemine, onarim sirasinda {riner sistemde gelisen
yaralanmalara, sakrum ve spinal anomalilerine baglidir. ARM tipi agirlastikca, {iriner
inkontinans olasilig1 artmaktadir. ARM tiplerine gore bildirilen iiriner inkotinans
degerleri perineal fistiil i¢in %0, fistiilsliz ve bulber fistiil i¢in %2.7, prostatik fistiil i¢in
%8.2, vezikal fistiil i¢in %18, kloaka anomalisi i¢in %28-77 araligindadir [91]. ARM
tipine gore iiriner inkontinans degerlendirmesi yapilirken, basta kloaka anomalisi ayri
olarak degerlendirilmelidir. Ciinkii, kloaka anomalisi PSARP ve ¢ogunlukla laparotomi
ile onarilan, mesane boynu, iretra, anorektal, vajen cerrahi onarimi yapilan bir
malformasyondur [65,97,134]. Kloaka anomalisinde 339 hastada %54 iseme ve %46
TAK yapildigi bildirilmistir [134]. Bizim g¢alismamizda kloaka anomalisi olan alti
hastadan bir tanesi istemli isiyor ve kuru idi. Diger hastada iiriner kontinans
ileosistoplasti, mesane boynu diskonneksiyonu ve appendikovezikostomi ile
saglanmustl. Bir hasta vezikostomili idi. Ug hasta isiyor ama 1slak idi. Bu ¢alismada
kloaka anomalisinde iriner inkontinans orani %67 idi. Bu hasta grubunda mesane
boynuna yapilan injeksiyonlarin yararli olmadigini saptadik. Kloaka anomalisinde
tiriner kontinansin saglanmasinda onarim sirasinda aile ve hasta tarafindan kateterize
edilebilir iiretra olusturulmalidir. Ciinkii kloaka anomalili hastalarin yaklasik yarisinda
iriner kontinans TAK ile saglanabilmektedir [134]. Kloaka anomalisinde {iriner
inkontinans i¢in etkili diger nedenler sakrum, spina anomalileri, cerrahi ve sonrasi seyir
yaninda mesane boynunun ozellikleridir. Idrar kagirma basinci diisiikliigii mesane

kapasitesi azligina neden olur [134].

Sakrumun yapisal gelisim kusurlar1 6n ve yan grafilerde olciilen sakral oran ile
degerlendirilir. Bu 06l¢iim yandan yapilmalidir, ¢linkii sakrumun son kisminin agili
durusu 6nden 6l¢iimlerde hata nedenidir. Sakral vertebra eksiklikleri ve yapisal kusurlar
sakral oran diisiikliigli nedenidir. Sakral oranm1 0.4 altinda olan hastalarda prognoz kotii
ve 1 iistiinde olanlarda prognoz iyidir [148]. Calismamizda basvuran hastalarin yaklasik
yarisinda ARM onarimi1 6ncesinde ¢ekilen yan grafide giivenilir sakral oran hesaplamasi
yapilamiyordu. ARM onarimi sonrasi ise onemli sayidaki hastada koksiks ¢ikarildigt
icin sakral oran dl¢limii degerlendirmede farkli sonug verecek idi. Bu nedenler ile sakral
vertebralarin sayisini saydik ve koksiks yoklugunu belirtmekle beraber degerlendirmeye

almadik.
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Barsak egitim programi sonrasi hastalarin fekal ve {iriner kontinansi sakrum ile
spinal anomaliler ile iligkisi agisindan incelendi. Sakrum gelisimi tam olan hastalarin
%34'inde IBH vardi ve bu oran sakrumda 4-5. vertebra eksikligi olan hastalarda %21
idi. Sakral 3-4-5. vertebra eksikligi olan veya dismorfik sakrumu olan hastalarda IBH
olan hasta yoktu. Sakrumu tam olan hastalarda iseme ile kuru kalma orani %76,
sakrumun 4-5. segmenti eksik olan hastalarda %60, sakrumu dismorfik veya ii¢ veya
daha fazla segmenti eksik olan hastalarda %25 idi. Sakrumda vertebra sayisinda azalma
ile IBH ve iseme ile kuru kalma oran1 azaltmakta idi. En kotii sakral gelisim bozuklugu

li¢ veya daha fazla vertebra eksikligi ve dismorfik sakrumdu [37].

Bu ¢alismada Norosirurji tarafindan ameliyat indikasyonu olan hasta oran1 %14
idi. En sik neden tethered kord ve spinal disrafizm idi. Tethered kord ile birlikte en sik
goriilen diger anomaliler lipom, siringohidromyeli, lipomyelosel idi. Calismamizda
tethered kord ile fekal inkontinans arasinda klinik acgidan anlamli bir sonug
cikarilamadi. Spinal anomali nedeni ile ameliyat edilen hastalarin son durumda iiriner

inkontinans orani1 yiiksekti (%33).

Spinal anomalilerin barsak fonksiyonlar1 iizerindeki etkisini incelemek {iizere
tethered kord olan ve olmayan ARM hastalarin incelendigi bir ¢alismada tethered kord
insidansinin ARM tipine gore %11-43 arasinda degistigi saptanmisti. Tethered kord
olan hastalarda sakral oran da daha diisiik bulunmustu. Fonksiyonel sonuglar agisindan
bakildiginda, IBH tethered kord varliginda %46 iken, yoklugunda %70; fekal soiling
tethered kord varliginda %91°e karsilik tethered yoklugunda %63 ve konstipasyon
tethered kord varliginda %21’e karsilik yoklugunda %43 oraninda saptanmisti [72].
Kontinansi etkileyen tek etken tethered kord degildir. ARM tipi, ilk cerrahi onarim,
sakral gelisim oran1 kontinansa etki eden diger faktorlerdir. Barsak fonksiyonlarinin
anorektal manometri ile incelemesinde tethered kord olan ve olmayan hastalarda
fonksiyonel fark gozlenmediginden, kotii sonuglar yiiksek ARM tipi ile
iliskilendirilmistir [72,76,154].

Spinal disrafizm ve tethered kord bulunan hastalarda, birgok yazar sensorimotor,
ortopedik, barsak ve trolojik fonksiyonlarin koétii etkilenmemesi icin erken cerrahi
girisimi Onermektedir. Tethered kord cerrahisi sonras1 agr1 ve ortopedik sikayetlerin
%80-100 oraninda geriledigi saptanirken; barsak fonksiyonlar1 bozulmus olan,
tirodinamik bulgularda degisiklik gelisen 6zellikle ge¢ donem bagvuru yapan hastalar ve
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erigkin hastalarda ¢ok az diizelme oldugu bildirilmistir [73,74,79,81,83,120]. Bu
nedenle ARM hastalarindaki kontinansi sadece ARM tipinin etkiledigi ve barsak

fonksiyonlarindaki farkliligin istatistiksel olarak anlamli olmadigr savunulmaktadir
[72].

Hastalarinin basvuru yakinmalar1 ve son durumlar1 birlikte degerlendirildi.
Basvuruda fekal inkontinansi olan hasta orani1 93%, BEP sonrasi erken donemde %14
ve takipte %28 idi. Sosyal acidan sorun yaratmayan soiling orant %25 idi. Bagvuruda
iriner inkontinans oran1 %34 idi. Tedavi sonrasi bu oran erken dénemde %13 ve geg
donemde %20 idi. Ge¢ donemde fekal ve iiriner inkontinans nedeni hastalarin tedaviyi
uygulamamas1 idi. Hastalarin takipte tedavisini uygulamadigi yontemler lavman ve
TAK idi. Hastalarin giincel durumunda, fekal ve {iriner kontinan hasta oran1 %67, fekal

ve uriner inkontinans %16, fekal inkontinans %13 ve tiriner inkontinans %4 idi.
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6.SONUC

Anorektal malformasyon hastalarinda 5 yasin istiinde en sik basvuru nedeni
fekal ve iriner inkontinanstir. Fekal kontinans 3-5 yas araliginda barsak egitim

programi ile saglanmalidir.

Anorektal malformasyonun tipi, cerrahi onarim ve sonrasi seyir, sakrum ve
spinal anomaliler fekal ve {iriner kontinans iistiinde etkili degiskenlerdir. Onarim 6ncesi
distal kolostogram ile ARM tipi belirlenmelidir. Kolostomi yapilmadan basarisiz
onarimi, aniisiin yerinde olmamasi, darlik, rektotiriner fistiil veya Currarino Triadinin
tanist olmadan onarim, basarisiz pull through en sik yeniden ARM onarim nedenleri idi.
[Ik onarim ve yeniden onarmm icin en etkin cerrahi yaklasim posterior sagittal
anorektoplastidir. Vezikal fistiil ve ortak kanal uzunlugu nedeniyle kloaka
anomalilerinde abdominal yaklasimin laparotomi veya laparoskopi ile saglanmasi
gerekebilir. Laparoskopik pull through iyi se¢ilmis olgularda gilivenle yapilabilir.
Uretra yaralanmasi tamiri sonras1 darlik icin iiretroplasti Ve takipte iiriner inkotinans

tedavisi i¢cin TAK gerekebilir.

Ge¢ donemde iriner sistemde en ¢ok yapilan ameliyatlar kateterize edilebilir
Mitrofanoff kanali olusturulmasi, iiretra darlik onarimi, orsiopeksi, ileosistoplasti,
nefrolitiazis idi. Barsak egitim programi ile basari saglanan hastalarda hayat boyu
lavman uygulamasini kolaylastirmak amaci ile se¢ilmis hastalarda ACE (Malone)
yapilabilir ancak komplikasyon orami yiiksektir. Temiz aralikli kateterizasyona bagl
tekrarlayan orsioepididimit ataklari durumunda appendikovezikostomi gerekebilir.
Tedaviye direngli kabizlik olgularinda Hirschsprung hastaliginin birlikte bulunma

olasilig1 cok diisiiktiir ve rektal biyopsi alinmasi dncelikli olmamalidir.

Kloaka anomalisinde, yenidoganda hidrokolpos ve puberte sonrasi
hematokolpos, hidrosalpenks ve amonere olabilir. Eriskin kloaka anomalili hastalar
normal yolla gebe kalabilir. Sectio ile dogum yapilmalidir. Kloaka onarimi sirasinda
Miiller anomalileri tanis1 konularak gerekirse hipoplazik veya atretik olan kanallar
cikarilmahdir. Erkeklerde en sik goriilen genital anomali inmemis testis ve
hipospadiastir. Inmemis testis ameliyati hayatin ilk yili iginde yapilmalidir. ARM
onarimi sirasinda en sik cerrahi girisim nedeni yiiksek dereceli VUR idi, subiireterik

injeksiyon iyilesme saglamiyordu ve en etkin tedavi yontemi iireteroneosistostomi idi.
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Sakral ve spinal anomaliler norovezikal disfonksiyon nedenidir. Sakrumda
vertebra say1 eksikligi 6zellikle 3’ten fazla olur ise veya dismorfik sakrum yapisi var ise
istemli iseme ile kuru kalma ve istemli barsak hareketi orani azalir. Spinal anomaliler
icinde en sik cerrahi girisim nedeni tethered korddur. Ozellikle sakrum ve spinal
anomali birlikteligi triner inkontinans olasiligimi arttirir. Asemptomatik hastalarda
tethered kord i¢in ameliyat indikasyonu ve tethered kord onariminin fekal inkontinansa
etkisi tartismalidir. Spinal anomali nedeniyle ameliyat edilen hastalarda, kloaka
anomilisi ve ARM onarimi sirasinda tireter, tiretra yaralanmasi gelisen hastalarda tiriner

inkontinans siklig1 yiiksektir.

Barsak egitim programinda fegesin 24 saat boyunca soiling olmadan birikimi ve
istemli barsak hareketi veya lavman ile tam bosalimi saglanmaya calisilir. Soiling
degisik oranlarda olabilir. Lavman igeriginin ve laksatif dozunun ayarlanmas1 gerekir.
Fekal ve firiner inkontinans tedavisi i¢in lavman ve temiz aralikli kateterizasyon
tedavisi verilen ve basari saglanan hastalarin bir kismi takipte tedaviyi birakarak
inkontinan olmaktadir. Barsak egitim programinda basarinin arttirilmasi i¢in hasta izlem

ve iletisiminin daha sik yapilmasi gereklidir.
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OZET

ANOREKTAL MALFORMASYONLU HASTALARDA GEC DONEM
BASVURU SORUNLARI

Amacg

Bes yas iistiinde ameliyatlar1 tamamlanmis ve bir yakinma ile bagvuran anorektal

malformasyonlu hastalarin tedavisinin sunulmasidir.
Hastalar ve yontem

2006-2013 yillar1 arasinda ARM nedeni ameliyatlar1 tamamlanmis ve bir
yakinma ile 5 yas iistiinde klinigimize basvuran hastalarin kayitlar1 geriye doniik olarak
incelendi. Basvuru yakinmasi ve uygulanan tedavi belirtildi. Barsak egitim programi

sonucu giincel fekal ve iiriner kontinans kaydedildi.
Bulgular

Degerlendirmeye alinan hasta sayis1 70 (K: 27, E: 47) idi. Yas ortalamasi 9,3 yas
(aralik: 5-30) idi. Bagvuruda, fekal inkontinans (n: 43), fekal ve iiriner inkontinans (n:
22), orsioepididimit (n: 3), {iriner inkontinans (n: 2), {irolitiazis (n: 2), hidrosalpenks,
kloaka anomalisinde gebelik vardi. 31 hastada (%44) ameliyat(lar) yapildi; yeniden
ARM onarimi (n: 7), orsiopeksi (n: 5), ileum (Monti) (n: 4), ACE (Malone) (n: 3),
tretroplasti (n: 2), tethered kord (n: 2), anoplasti (n:2), appendikovesikostomi (n: 2),
mesane boynu injeksiyonu (n: 2), subiireterik injeksiyon (n: 2), nefrolitotomi (n: 2),
ileosistoplasti (n: 2), ACE (ileum), mesane Botoks injeksiyonu, mesane boynundan
polip ¢ikarilmasi. Hidrosalpenks ve orsioepididimit ataklari medikal tedavi edildi.
Kloaka anomalisinde iki kere sectio yapildi. On yedi hastada istemli barsak hareketi
(IBH) (24%) ve 53 hastaya (%76) lavman ile bosalim saglandi. Vezikostomili bir
kloaka anomalisinde kisa barsak nedeni ile cerrahi girisim ertelendi. Kirk dokuz hasta
iseme, 9 hasta iseme ve temiz aralikli kateterizasyon (TAK), 11 hasta TAK yapti. Geg
donemde TAK (n: 5) ve lavman (n: 10) yapmayan hastalarda inkontinans gelisti. 33
hasta (%47) temiz, 17 hastada (%25) soiling ve 20 hastada (%28) fekal inkontinans
vardi. Soiling kismi basar1 olarak degerlendirildi. Elli alt1 hasta (%80) kuru idi ve 14
hastada (%20) iiriner inkontinans vardi. IBH ile temiz olan ve iseme ile kuru kalan hasta

oranlart agisindan en kotii hastalar sakral 3 vertebranin eksik oldugu veya sakrumu
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dismorfik olanlar idi. Uriner inkontinans oran1 kloakada %67 ve ameliyat edilen spinal

anomalilerde %30 idi.
Sonu¢

Geg¢ donemde fekal ve triner inkontinans sikayeti ile gelen ARM hastalarinda
tedavide basariyr azaltan nedenler, birden fazla onarim yapilmasi, onarim sirasinda
iireter ve Uretra yaralanmasi, sakrum segment eksikligi -6zellikle 3 vertebra ve
dismorfik sakrum-, ameliyat edilen spinal anomaliler, barsak egitim programinda
verilen tedavinin ge¢ donemde birakilmasi idi. En sik yapilan cerrahi girisimler yeniden
ARM onarimi ve ACE ve Mitrofanoff kanali idi. Uriner inkontinans tedavisinde en

sorunlu ARM tipi kloaka anomalisi idi.
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ABSTRACT
Aim

To present the management of anorectal malformation patients over 5 years of
age who were referred to our clinic with any complaint after repair of ARM.

Patients and method

The records of patients who were operated due to ARM between 2006-2013 and
who were referred to our clinic at over 5 years of age with a complaint are examined
retrospectively. Complaint at the time of first visit to our clinic, and the treatment
modality are listed. The up-to-date fecal and urinary continence status following the

bowel management program are noted.
Results

Seventy patients (F: 27, M: 47) were evaluated. The mean age was 9.3 (range: 5-
30). At the time of consulting the clinic, there were cases of fecal incontinence (n: 43),
fecal and urinary incontinence (n: 22), orchioepididymitis (n: 3), urinary incontinence
(n: 2), urolithiasis (n: 2), hydrosalpenx and pregnancy with cloaca anomaly.
Operation(s) were performed on 31 patients (44%): re-do of ARM repair (n: 7),
orchidopexy (n: 5), ileum (Monti) (n: 4), ACE (Malone) (n: 3), urethroplasty (n: 2),
tethered cord (n: 2), anoplasty (n:2), appendicovesicostomy (n: 2), bladder neck
injection (n: 2), subureteric injection (n: 2), nephrolithotomy (n: 2), ileocystoplasty (n:
2), ACE (ileum), intravesical Botox injection, polyp extirpation from bladder neck.
Hydrosalpenx and orchioepididymitis attacks were treated medically. There were two
sectios in one cloaca patient. Defecation was achieved through voluntary bowel
movements in 17 patients (24%), and enema in 53 (76%). Surgical treatment was
postponed due to short colon for one patient who had cloaca anomaly with vesicostomy.
Fortynine patients had voiding, 9 had postvoiding catheterisation, 11 clean intermittan
catheterisation. Incontinence occured in patients who left clean intermittan
catheterization (n: 5) and enema therapy (n: 10) in the late period. Thirtythree patients
were clean (47%), 17 had soiling (25%), and 20 had fecal incontinence (28%). Soiling
was considered as partial success. Fiftysix patients had urinary continence (80%), and
14, incontinence (20%). The group of patients where the situation was the worst in
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terms of the ratio of clean patients with voluntary bowel movement and dry patients
with urination was those who lacked 3 vertebras at sacrum or whose sacrum was
dysmorphic. The ratio of urinary incontinence was 67% in cloaca, and 30% in spinal

anomaly cases that were operated.
Conclusion

The possible factors decreasing the success rate of treatment modalities for fecal
and urinary incontinence after ARM repair in the long term were failed repairs of ARM,
urethra and ureter injury, sacral bone defects with more than 3 vertebrae or presence of
dysmorphic sacrum, spinal anomalies that operation is indicated and abondoning bowel
management therapy. The most common surgical procedures were ARM repair, ACE
and MTR. Cloaca anomaly was the most problematic group in terms of urinary

incontinence.
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