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OZET:

Bu yazida aniis imperforatus ile birlikte iirogenital organ anomalisi olan bir vaka

- sunuldu ve konu tartisilds.

GiRiS :

Aniis imperforatus, canlt dogumlainn 1/1500'tinde goriilen bir malforfnasyon olup
~ siklikla Gastrointestinal, kardiyovaskiiler, renal, tirogenital ve iskelet sistemindeki ano-
 malilerle beraber goriiliir. Tek bagina da kargimiza gikabilir (7.8).

VAKA RAPORU :

- 12 saatlik bir bebek, makatnin kapali olugu ve bilyiik - abdest yapmama si-

 kayetleri ile miiracaat ettirildi. Hastanin soy gecmigi Ozellik arzetmiyordu. Fizik
~ muayenede aniisiin imperfore halde oldugu, gobek kordununun mevcut oldugu ve
~ gobegin pubik golgede yer aldigi, ayrica gobekte 3x4 cm ebadinda, yumusak, kismen
~ mobil bir kitlenin mevcut oldugu goriildii. Genital muayenede, labium majuslarin ve
Klitorisin ileri derecede hipertrofik oldugu, bu iki olusumun az gelismig penis ve skrotu-
ma da benzedigi tesbit edildi, aynm tam olarak yapilamadi (Resim 1).
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Resim 1- Aniis imperforatus-+iirogenital organ-anomalisi olan bebegin miidahaleden

onceki goriniimii, : :

Diger sistem muayeneleri normaldi. Hastamin biyokimyasal ve hematolojik tetkik-
lerinde herhangi bir patoloji yoktu. Cektirilen Wangensteen-Rice grafisinde aniisten 2
cm. uzuklikta hava seviyesi tesbit edildi. (Resim 2) '

Resim 2- Hastanin Wangensteen-Rice grafisinde, aniisten 2 cm uzakhktaki hava
“seviyesinin tesbiti.
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Resim 3- Bebegin miidahaleden sonraki gﬁrﬁnﬁmﬁ.

Hasta' aniis 1mperforatus+mult1pl kongenital anomaliler 6n tanisi ile yaunld:
(17.12. 1990/16009) o . -

‘Hasta muayene odasina alindi. Lokal anestezi altinda aniise hag seklinde inzisyon
yapilarak rektuma ulagildi. Rektum klemplerle tucularak insize edildi. Bol miktarda me-
- konyum drenajr oldu. Rektum anal mukozaya kromik katgiitlerle dikildi. Uygun rektal
tiip tatbik edilerek, miidahaleye son verildi (Resim 3). Sonraki gunlerde hastanin normal
gaita ¢ikardif1 gozlendi. -

Hastaya batin+pelvik ultrasonografi yaptirildi. Gobek bolgesmdekl 3x4 cm.
ebadindaki olusumun mesane oldufu i¢ genital organlarm (over uterus veya testis)
olmadiz mpor edildi.

Yaptirilan abdomen BT'de, abdommal organlarm normal oldugu i¢ genital organ-
larin tesbit edilemedigi rapor edildi.

Hastaya karyoup tayini yaptmldl Kromozomsayisinin 46 xx oldugu, kromozom
deglsrkhklen ve bant ozelliklerinin normal oldugu rapor edildi.

Hastaya hormon analizi yapunldi. Bu analiz sonucunda, ovaryal fonksiyonun
olmadif1 goriildii.

HastaYa 1 ay sonra kontrole gelmesi tavsiye edilefek, 4.1.1991 giinii taburcu edil-
di .
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TARTISMA :

Rektumun diga agllamamasxv, normalden degigik bicimde yada farkli bir yere
agilmasi ile karakterize geliglme kusurlarina aniis imperforatus. denir.

Su sekilde simflandinlabilir (2,3,7).

1. Anal stenoz
2. Imperfore anal membran
3. A) Anal agenezi;
Kiz : 1 Fistiilli Anopermeal
2. Fistiilsiiz
Erkek : 1. Fistiilli Anoperineal
2. Fistliilsiiz
B) Rectal agenezi
Kiz: 1. Fistiilii -Rectovestibiiler
-Rectovaginal
- -Rectolioacal
2. Fistiilsiiz
Erkek: 1. Fistiillii -Rectouretral
-Rectovezikal
2. Fistiilsiiz
4. Rectal atrezi

Anorectal malformasyonlar ile dlger anomalilerin bir arada bulunmas: siktr.
(%28 72) (7,8). Anorectal anomali ne kadar yiiksek seviyede ise, durum o kadar ciddidir.
Bunlar arasinda kongenital kalp hastalig1, 6zofagus atrezisi, spinal ve iirolojik malfor-
masyonlar sikur (7,8). Ozofagus atrezisi ve trakeobzofajial fistiil insidansi % 8 olarak
bildirilmistir (7,8). Digerleri ise duodenal ve ince barsak atrezisi, aniiler pankreas, parsak
malrotasyonu, barsak duplikasyonu, kol ve parmak anomalileri, omfalosel, rectus abdo-
minis kaslarinin yoklugu, mongolizm, vs.dir. (7,8). Fleming ve arkadaglarinin
yayinladig1 bir raporda, hastaneye yatrilan 1mperfore aniisli gocuklarin % 25'inde Down
Sendorumu goriildiigiinii belirttiler (8). -

Anorectal malformasyonlar.ile iirogenital malformasyonlarin bir arada bulunma in-

- sidanst ise % 26-56-arasindadir (4,5,6). Bunlar arasinda vezikal extrofi, renal agenezi,
renal hipoplazi, mesane agenezisi, tiretra bifida, vagen duplikasyonu, renal ektopi, renal
fiizyon, testikiiler ektopi, hipospadias, epispladias, skrotum bifida, imperfore hymen yer
almaktadir (1,4,5,6). Bizim vakamizda da aniis imperforatus ile birlikte ektopik mesane, -
dis genital organ anomalisi ve i¢ genital organ agenezisi mevcuttu.

Aniis imperforatus teshisi genellikle dogumdan hemen sonra, perineal bolge ve
extermal genital olrganlarin dikkatli incelenmesi ile konabilir. Makatin kapili olusu,

mekonyum ¢ikmayigi veya mekonyumun perine, vagen veya liretrada yer alan anormal
bir delikten gelmesi tanida rol oynar (2,3,7).
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Teshisde rontgenden de yararlamlir. Aniis derisi bir opak materyal ile isaretlenir.
Bebek, basasagi tutularak 6n ve yan grafiler alimr. Rektumu dolduran havamn alt sinir1
bulunur. Yan filmde pubis ile koksiks arasinda bir ¢izgi ¢izilir. Hava ile dolu rektum bu
cizgiyi asmiyorsa al¢ak seviyede,-iistiinde kaliyorsa yiiksek seviyede. bir anomalinin
varlig1 kabuledilir (Wangensteen-Rice grafisil (2,37). Bizde hastamiza aniis imperforatus
teshisini, fizik muayene ve Wangensteen-Rice grafisi yardimi ile koyduk.

Bir fistiil varsa, aym muayene fistiilografi yardimu ile yapxhr; Bu hastalarda iiriner
anomaliler sik oldugundan, IVP de yapilmalidir (2,3.4,7).

Tedavide anomali agag1 seviyede ise tkanmaya sebep olan membran ¢ikanlir ve
anoplasti yapilir. Anomali yukan seviyede ise, dogumdan hemen sonra kolostomi yap-
mak 6 ay veya 1 yil sonra kesin tedaviye girismek tavsiye edilir. Kesin tedavi i¢in son
zamanlarda Keisewetter'in yaygimnlagtirdif sakro-abdomino-perineal yol kullamlir. Rek-
tum, muskulus levator ani ve muskulus puborektalis i¢cinden agagiya indirilir (1,2,8).
Bizim vakamizda da anomali agag1 seviyede oldugu i¢in, tkanmaya sebep olan memb-
rani gikanp anoplasti yaptik.

Operasyona bagh mortalite % 5'in altndadir. Fakat birlikte goriilen anomalilere
~ bagh mortalite bu degerin 2 katdir. Diisiik seviyleli anomalilerde % 85-95 oraninda
yiiksek seviyelerde ise % 32-64 arasinda iyi sonug elde edilir (3,7,8).

SUMMARY :

Urogénital Abnormalities Associated With Imperforate Anus

An imperforate anus case associated with urogenital abnormalities was presented
and the subject was discussed.
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