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Ozet

Ekstrofi kloaka veya veziko-intestinal fissiir viicudun
infra-umblikal - bélgesinde - ge§.itli. "konjenital
anomalilerin birlikte bulundugu bir klinik tablodur.
Ekstrofi kloaka nedeniyle opere edilen 24 giinliik bir
hasta takdim edilmekte ve bu nedenle nadir goriilen
bu anomalinin embriyolojisi tartigilmaktadir.

Anahtar - kelimeler: Ekstrofi kloaka, Kloakal
Ekstrofi, Veziko-intestinal Fissiir

Summary

The condition of exstrophy cloaca or vesico-
intestinal fissure consists ‘of multiple congenital
anomalies of the hind end of the body. A 24-day old
patient is described who was treated for cloacal
exstrophy. The embryology of cloacal exstrophy is
discussed.
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Giris

Ekstrofi kloaka veya diger adlariyla veziko-intestinal
fissiir, ileo-vezikal fistiil veya ekstrofi splaknika
hayatla bagdasan karin 6n duvari defektlerinin en
agirlarindan  biridir (1,2). Klasik olarak iistte
omfalose] onun altinda ise karin on duvarim
olusturan bir mukoza mevcuttur. Bu mukoza
tabakasi, yukaridan agafi bir bant seklinde uzanan,
iistte ileum, altta kolon orifisi, ortada ise bir veya iki
adet appendiks orifisi iceren intestinal mukozayla
ikiye ayrilir. Her iki yanda, alt kisumlarinda iireter
orifisleri bulunan mesane mukozasi yer alir (1).
Genellikle ileum intestinal mukozammn iist kisminda
bulunan orifisden prolabedir.

Sekil 1. Her Iki Mesane Mukozast Arasinda Prolabe
Barsak Segmenti.

Erkek dis genital organlar1 ayrik pelvis kemikleri
iizerinde bulunan yarik penis ile testislerin inmemesi
nedeniyle bos olan skrotumlardan olusur. Kizlarda
ise mesane mukozast altinda bulunan Miiller kanal
acikliklari, kor ugla sonlanan duplike vajen ve yarik
klitoris seklinde olabilir (1). Bu anomali siklikla fist
liriner  sisterri  patolojiléri, - spina  bifida ve
meningomiyelosel ile birlikte bulunur (2). Oldukca

nadir goriilen (1/250.000-1/400.000) bir anomali

olmasi nedeniyle hastanemizde takip ve tedavi edilen
bir vaka takdim edilmistir (1,3).

Vaka Takdimi

Dis genital organ anomahsl nedemyle hastanemize
sevk edilen 24 giinlik hastamin yapilan fizik
muayenesinde oldukc¢a asagida lokalize olan gbbegin
altinda karin 6n duvari yerine genis bir mukoza
tabakas1 mevcuttu. Ust kisimda, icinden gayta gelen
barsak segmenti prolabe olmugtu (Sekil 1). Alt
kisimda bulunan orifisden sokulan sonda 10 cm
kadar ilerletilebildi. Her iki yanda bulunan
orifislerden ise damla damla idrar gelmekteydi.
ppendikse  ait  orifis  gorilemedi. Mesane
mukozasimn altinda ikiye ayrik penis ile daha
asagida birbirlerinden oldukca uzak, iclerinde testis
palpe edilemeyen ayrik skrotumlar vardi. Hastanmn
ayrica meningomiyeloseli =~ mevcuttu.  Hastaya
yapilan IVP tetkiki ve abdominal US sonucunda
ilave bir patoloji tesbit edilemedi. Hasta operasyona
alimarak karin 6n duvarmi olusturan mukoza plagt
karin  duvarindan ayrildi. Aradaki intestinal
mukozanin, _mesane mukozalarindan
serbestlestirildikten sonra, 6n duvarinda 4 cm ¢aph
bir agiklik bulunan ileogekal bolgeye ait oldufu
goriildii. Appendiks bulunamadi. Distal kolon ise 10
cm uzunlukta olup kor ugla sonlaniyordu (Sekil 2).
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Sekil 2. lleocekal Bolgedeki Acikhik. Katgiit ile Klemp Sekil 3. Postoperatif Karin On Duvarimn Goriiniimii.
Arasinda 10 cm lik, Kor Ucla Sonlanan Distal Kolon Sol Altta End-kolostomi Yeri Goriilmektedir. '

Bulunmaktadir.

fleocekal bolgedeki bu aciklik 2 sira kapatildiktan
sonra kolonun distal ucu end-kolostomi seklinde
karin duvarmna agizlastirildi (Sekil 3). Her iki
mesane parcast biraraya getirilerek arkadan oOne,
cepecevre 2 sira kapatildi. Ureterlere birer sonda
koyularak tiretral acikliktan cikarildi. Mesaneye de
bir adet sonda yerlestirilerek, karin duvari tam
tabaka kapatildi Postoperatif dénemde hafif bir yara
enfeksiyonu diginda sorunu olmayan hasta taburcu
edildikten sonra kontrollere gelmedi.

Tartisma

Embriyonun trilaminar disk formundan silendirik
forma gecisi ekdodermle komsu olan amniyon
kavitesinin biiylimesiyle olur. Trilaminar
embriyonun sadece bukkal ve kloakal membranlar1
endoderm ile ekdoderm tabakalarindan olusur ve bu
iki membranin distalinde bulunan trilaminar sefalik
ve kaudal foldlar ventrale dogru kivrilarak embriyo
on duvarmu olugtururlar. Sefalik folddan kalp,
perikard, diyafram, karacifer ve karmn 6n duvari
supra-pubik kismu geligir. Karin 6n duvarinin infra-
umblikal bolimiinii yapan, hindguti (primitif son
barsak) Orten ve mesaneye doniisecek olan
allantoisin de icinde gelistigi tabaka ise kloakal
membranin distali ile body stalk arasmnda bulunan
trilaminar kaudal folddur (4).Olduk¢a kompleks bir
anomali olmas: nedeniyle heniiz tam olarak
isimlendirilemeyen bu anomalinin etyolojisi de
tartismalidir.  Kloakal ekstrofi adi verilmesine
ragmen kloaka veya buradan gelisecek {irogenital
sinus ile anorektal bolgeden daha proksimal de bir

bolge eviseredir. Sik kullamlan bir adi da veziko-
intestinal fissiir olan anomalide fissiir, allantois ile
midgutin (primitif orta barsak) distal kismu arasinda -
bulunmas: gereken iirorektal septumun yetersizligi
(5) ile izah edilmekle birlikte anomalinin tamarmn
aciklamaktan  uzaktir. Karmm o6n  duvarimn
kapanmamas: ise kloakal membranin genisligi ve
erken riiptiirityle izah edilmektedir (5,6). Kloakal
membranin genis olmasi, .-difer bir deyimle
trilaminar kaudal foldun daha kiiciik - olmasi
demektir. Epispadias/ekstrofi vezika gibi parsiyel bir
kapanma defekti bu teori ile izah edilebilir (7).
Ekstrofi kloaka, kaudal foldun tamanum ilgilendiren
bir anomali olup, mesane ile intestinal sistem
arasinda bulunmas1 gereken {irorektal septumun
gelisemedigi, mesane 6n duvarimn kapanamadigi ve
gbbek kordonu ile kloaka arasinda bulunmasi
gereken karin 6n duvarinin agik oldugu kompleks bir
patolojidir.  Ekstrofi kloakada kaudal foldun

_tamamen yoklugu yani kloakal membranmn distalinde

mezoderm tabakasi igeren trilaminar bir yapimn
bulunmamas: nedeniyle body stalk ile kloaka
arasimndaki mezengimal dokular gelisememektedir
(6). Sonugta mezengim kaynakli iirorektal septum
gelisemedigi icin mesane arka duvari ile barsaklar
tam olarak ayrilamamakta ve karin duvart icinde
gelisen mesane O6n duvari da karmm 6n duvan ile
birlikte acik kalmaktadir (4).
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