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ANOREKTAL MALFORMASYONLAR

Anorektal malformasyonlar, ¢ocuk cerrahlari igin énemini higbir zaman
yitirmeden surduren genis bir spektruma sahip anomali grubudur. Spektrumun bir
ucunda minimal cerrahi gerektiren hafif anomaliler, diger ucunda ise ¢ok agir ve
karmasik defektler bulunmaktadir. En sik gorulen dogumsal anomaliler
arasindadir ve yeni doganda cerrahi tedavi gerektiren sindirim sistemi
anomalilerin %2 Unu olusturmaktadir. Literaturde 1500 ile 5000 canh dogumda bir
oraninda goruldigu belirtiimesine ragmen 1/4000 ile 1/5000 oraninda goruldugu
cogunlukla vurgulanmaktadir ve erkek/kiz oraninin genellikle erkekler lehine1.4:1
ile 1.6:1 oldugu bildiriimektedir. Kiz bebeklerin gogu algak tip lezyonlara sahip
oldugu igin, Alcak tiplerde erkek/kiz orani 1:1 dir. YUksek tiplerde ise oran 1.8:1
dir. Hafif anomaliler kolayca tedavi edilebilir ve fonksiyonel sonugclari
mukemmeldir. Digerleri ise karmasiktir ve tedavileri zordur ve fonksiyonel
sonuglari da kotudur. Karmasik defektli olgulara eslik eden anomali orani da
daha siktir ve hastalari hayat boyu Uriner, fekal hatta seksuel sorunlarla kargi
karsiya birakabilirler. Bu tip anomalilerin anlasilabilmesi igcin bdlgenin
embriyolojisinin ve anatomisinin iyi algilanmasi gerekmektedir.

Normal Embriyoloji

Gebeligin yaklagik 3. haftasina kadar embriyo yassi sekildedir ve iki
tabakadan meydana gelir. Daha sonra embriyo mezoderm de igceren 3 kat tabaka
icinde geligimini surdurdr. En proksimal ve distal uglarda embriyo mezoderm
araya girmeksizin yalnizca ektoderm ve endoderm igermektedir. Proksimal bu iki
tabakall bolume buccopharyngeal membran ismi verilir ve buradan agiz geligir.
Distal uca ise cloacal membran ismi verilir ve daha sonra buradan da anal agiklik
veya anus olusur. Yaklasik dordinci haftada embriyo, hem vertikal hem de
horizontal yonde bukulerek silindirik bir yapiya doénusir. Bu bukilme iglemi
suresince yolk sac embriyo igine ¢ekilir ve foregut, midgut ve hindgut'tan olusan
ilkel barsak olusur. Allantois adi verilen kuguk bir divertikil, body stalk i¢ine dogru
bayur. Daha sonra mezodermal buklim olan Urorektal septum (Tourneux
baklima) allantois ve hindgut arasinda gelisir ve cloacal membran (zerine
yaklasir. Cloaca’'nin iki lateral kiviimi (Rathke bukluma) ile birlesir ve bodylece
hindgut, 6nde Urogenital sinis ve arkada anorektal kanal olarak ikiye bolundar.
Son olarak urorektal septum cloacal membran ile birlesir ve cloacal membrani
onde Urogenital ve arkada anal membrana ayiran perine gelisir. Yedinci ve
sekizinci haftalarda anal membran perfore olarak rektum ve anal kanal olusur.
Egder anal membranin perforasyonu meydana gelmez ise anus imperforatus ismi
verilen patoloji gelisir.



Anorektal Defektlerde Embriyoloji

1. Perineal Fistiil

Anus taslagi, kloakal membranin dorsal kisminda bulunur. Bu bdlgenin degisik
derecede yapilanmasi sonucu meydana gelen fistll anterior pozisyona yerlesir.

2. Rekto-Uretral fistiil

Klasik anorektal malformasyonlarin bir pargasi olan rekto-tretral fistll, dosal
kloakanin vyeterli bir pargcasinin olusmamasi sonucu sonbagirsak (hindgut),
bulber veya prostatik fistllin gelisece@i sinus Urogenitalise (proksimal Uretra)
bitisik kalir. ilging olarak, bu yapi, geleneksel tanimlamaya gore gergek bir
kloakayi simgeler, ¢unkU erkeklerde uretra gergek bir sinls urogenitalistir.

3. Rekto-Vestibular fistiil

Embriyolojisi bir 6ncekine benzer. Vajina Uretra ve fistll arasinda yeterli bir alan
olusur. Embriyolojik agidan bakildiginda perineal fistlle benzer.

4. Rektal Atrezi

Bu patoloji tipik Anorektal malformasyonlardan farkli bir antitedir. Morfolojisi izole
O0zofagus atrezisi ve intestinal atrezilere benzer. Muhtemelen bodlgenin
kanlanmasindaki duraklama sonucu olusmaktadir. Bu da embriyonik donemde
degil fetal donemde olustugu ihtimalini distindirdigu gibi, bunlarda ilave
anomali insidensinin de neden dusuk oldugunu agiklar.

5. Kloaka

Kizlardaki kloaka, erkeklerdeki bulbar veya proatatik fistulli anorektal
malformasyonun karsiligidir. Anorektal malformasyonlu kiz bebeklerde gorilen
kloaka, embriyodaki gecici kloakadan farkhdir. Boylece persisten kloaka terimi
kullanilmasina ragmen kabul etmeyenlerde bulunmaktadir. Kloaka yonunde
hatali gelisimin mekanizmalari, Anorektal malformasyonun diger sekilleri ile
Ozdegtir, ve kloakal memebran cok kisadir.

Anatomi

Sfinkterik kontrol, anorektal malformasyonlarla mesgul olanlarda birinci
derecede g6z dnlnde tutulmasi gereken bir 6zelliktir. Sadece normal sfinkterlere



sahip adalelerin fonksiyonu degil ayni zamanda malformasyonlarda bulunan
adalelerin potansiyel fonksiyonunu da anlamak énemlidir.

Anal Kanal:

Anal kanal embriyolojik olarak anal valv (linea pectinate) ve anal orifis arasinda
uzanan proctodeumun bir pargasi olarak tanimlanir. Cerrahin tanimlamasi ise
uyanik donemde yapilan parmak muayenesi ile tayin edilen fonksiyonel anal
kanal temeline dayanir ve bu mesafe, anorektal halkadan veya kasiima
doneminde puborektal adalenin kranial ucundan orifise uzanan mesafedir. Matur
yenidoganda anus 12Fr (4mm) dilatatériin girmesine izin verir.

Sfinkterik anatomi:

Anal kana iyi gelismis volonter ve involenter adalelerin olusturdugu sfinkterlere
haizdir. internal sfinkterin diiz kaslari, anal kanalin distal 2/3 {ine karisir ve
barsak i¢ sirkuler adalesinin kalinlasmis seklidir. Eksternal sfinkter, internal
sfinkterin disinda anal kanalin distal yarisini saran cizgili ve volonter adaledir.
Puborektalisi iceren levator ani kompleksi kanalin kranial yarisinda sling and
sleeve seklinde is gorur.

Burada bodlgenin  anatomisini  daha genis olarak  anlatmaktansa,
malformasyonlara yodnelik g¢ocuk cerrahlarinin kavramla ilgili bakis agisini
belitmekte yarar gértyoruz. Clnklu bu kavram cerrahi tedavi esnasinda sik sik
kullanilacaktir. Normal bir kiside, fekal kontrolden sorumlu ¢izgili kaslar perianal
deriden koksiks ve pubise dogru uzanan ters kesik koni bigciminde bir yapidir. Bu
koninin Gst kismini yani koninin tabanini levator adalesi, alt kismini yani tepesini
ise eksternal sfinkter olusturur. Bu yapinin alt gruplari ise; ischiococcygeus,
pubococcygeus, puborectalis, derin eksternal sfinkter ve superficial eksternal
sfinkter olusturur. Bu yapiya bir butin olarak adale kompleksi adi verilir. Cunku
anorektal malformasyonlarda bu yapi normal gelisiminin digindadir ve cerrahi
onarim gerektiren anorektal malformasyonlarda énemli derecede ince yapilar
seklindedir. Yani anorektal malformasyonlarda patoloji sadece anus ve rektumda
degil, tim anorektal bodlgedeki adaleleri de icine alan bir anomali olarak
karsimiza gikmaktadir. Erigkin anatomisinden farkli olarak bu adale kompleksi
tanimi son derece 6nemli ve yerindedir.



Siniflandirma

Anorektal malformasyonlar; rektal kér ucun normal konumdaki anise
uzakhgina gore U¢ degisik seviyede degerlendirirler. Bu degerlendirmeyi
yapabilmek icin invertogram c¢ekilmelidir. Wangensteen ve Rice tarafindan
tanimlanmis olan bu grafinin ¢ekimi esnasinda bebek bas asagi konuma getirilir
ve femur'un trokanter major'u santralize edilerek lateral grafi cekilir. Bundaki
amagc iyi bir kontrast olan havanin rektumun alt kismini gostermesi (Havanin
rektumun alt kismina ulagsmasi gereken 24 saat beklenilmesi iglemin saglikh
olmasi agisindan 6nemlidir) ve rektal kor posun anuse olan uzakliginin radyolojik
olarak saptanmasidir. Bu grafi Uzerinde pubisten koksikse ¢izilen ve pubo-
coccygeal (P-C hat) hat adi verilen gizgiye gore degerlendirme yapilir. Rektal pos
cizginin Uzerinde ise, yani anuse uzak ise yuksek tip, ¢izginin altinda ise yani
anuse yakin ise algak tip ve ¢izgi Uzerinde ise intermedier (ara tip) tip adi
verilir(Resim1). Buna goére Wingspread siniflandirmasi yapilmistir(Tablo
1)(Resim 1-2).

Tablo 1. Wingspread siniflandirmasi

Erkek Kiz
Yuksek tip (supralevator) Yuksek tip (supralevator)
- Anorektal agenezi - Anorektal agenezi

* Rektoprostatik fistallt * Rektovaginal fistilli

* Fistllslz * Fistllsiiz

* Rektal atrezi * Rektal atrezi
Intermedier tip Intermedier tip
* Rektobulbar retral fistlllu * Rektovestibular fistlllu
* Fistlilsliz anal agenezi * Fistlilsliz anal agenezi
Algak tip (infralevator) Algak tip (infralevator)
* Anokutanoz fistul * Anokitanoz fistul
* Anal stenoz * Anovestibller fistil

* Anal stenoz

Kloaka
Nadir malformasyonlar Nadir malformasyonlar

GUnumuzde malformasyonun tipi ile tedavi yaklasimini vurgulayan ve
Alberto Pena tarafindan onerilen siniflandirma tim dinyada
kullaniimaktadir(Tablo 2).



Tablo 2. Pena siniflandirmasi

Erkek Kiz
- Perianal fistll, anal stenoz, anal membran - Perianal fistdl
“bucket handle” malformation
- Rektouretral bulbar fistl - Vestibular fistl
- Rektolretral prostatik fistdl - Vajinal fistul
- Rektovesikal fistul - Fistulsiz anorektal agenezi
- Fistulsiz anorektal agenezi - Rektal atrezi ve stenoz
- Rektal atrezi ve stenoz - Persistent kloaka
Tani

Tanida en 6nemli fizik muayene bulgusu inspeksiyondur. Yenidogan bir
bebedin perianal bolgesine bakildiginda anusinin olmamasi, anorektal
malformasyondan bahsedilecegi gibi dikkatli gozlem, tipi hakkinda da karar
verdirebilir.

Erkek bebekte anusin olmasi gereken gukurluktan baglayan ve orta hat
boyunca perinede uzanan ve skrotal rafeden penisin ventral yuzi boyunca
herhangibir yerden mekonyum cikisini gdsteren bir fistilin bulunmasi,
anomalinin algak tip oldugunu, meatus Urinarius eksternustan mekonyum
gelmesi ise uriner sistemle bir fistalin bulundugunu disunduardr.

Kiz bebeklerde ise perineye bakildiginda; normalde Uriner mea, vajina ve
anUsun gorulmesi gerekir. Eger perianal bolgede tek bir orifis gorilirse
anomalinin kloaka oldugu, sadece uriner mea ve vajinanin gorulmesi ise anal
atrezi oldugunu dusundurmelidir. Fistulli olgularda mekonyum ¢ikigi oldugu igin
bebegdin normal bir anlse sahip oldugu kanisi uyandirmamali ve anusun ve
vajinanin dikkatle incelenmesi gerekmektedir.

Ayni zamanda, her iki cins bebekte de gluteal adalelerin gérinumu son
derece onemlidir. Eger duz bir perine ya da gluteal sulkusun iyi gelismediginin
gozlenmesi anomalinin yuksek tip oldugunu dusundurmelidir. Bu durum,
anatomide so6zunu ettigimiz adale kompleksinin iyi gelismedigini ve bebegin
prognozu agisindan ilerde kontinansi hakkinda da bilgi vermektedir. DUz bir
perine, bebegdin kakasini tutamama olasihginin yliksek oldugunu hatirlatmalidir.



Perineal fistiil

Her iki cinste de anUs anterior yerlesimlidir. Tum defektlerin en basit
seklidir. Rektum adale kompleksinin igine yerlesmistir ve yeni dogan dénemde
kolostomisiz anoplasti ile tedavi edilebilirler ve %100 barsak kontroline sahip
olurlar. Cerrahi komplikasyonlar bu tip olgularda kabul edilemez(Sekil 1).

Rektal atrezi

Her iki cinste de tum olgularin %7’ini olusturur. Bu hastalar anorektal
malformasyonlar icerisinde normal anal kanala sahip tek gruptur ve ayni
zamanda normal anal sfinkter mekanizmasina da sahiptirler. Rektal kor ug
dilatedir, anal kanal ise kuglUk ve dardir, ve yaklasik 1-2cm. derinligindedir.
Membranoz ya da fibroz bir doku iki yapiy! birbirinden ayirir. Posterior sagittal
yaklagimla rektum ve anal kanal arasinda anastomoz yapilarak tedavi edilir ve
hastalarin %100’unde normal barsak kontrolu elde edilir(Sekil 2).

Fistlulsluz anorektal agenezi

Tdm serinin %5’ini olusturur. Her iki cinsi de etkiler. Rektum perineal
deride yaklagik 2cm yukarida yerlesim gosterir ve bu olgularin yaklagik yarisi
Down sendromludur. Diger yarisi ise corpus callosum yoklugu, Apert sendromu
ve cesitli norolojik rahatsizliklara sahiptirler. Bu grup hastalar iyi bir sakrum ve
sfinktere sahiptirler. Eglik eden anomali orani %38 dir. Down sendromu da
olsalar bu hastalarin %80-90’1 normal barsak kontroline sahip olurlar.

Rekto-vesikal fistul

Bu tip anomali tim erkek grubunun %10’unu olusturur. Rektum mesaneye
fistlllze olur (cogunlukla mesane boynuna) ve %80’'inde ilave Urolojik defekt
bulunur. Adale kompleksi iyi gelismedigi igin prognoz iyi degildir. Bu grubun
yalnizca %30’u istemli barsak hareketlerine sahip olur. Onarim esnasinda hem
laparotomi hem de posterior yaklagima ihtiya¢ duyulur.

Rekto-liretral fistiil

Erkeklerde gériilen en sik anomali grubudur. Uretranin proksimal kismina
acilanlara prostatik fistll, distal kismina acilanlara ise bulber fistll adi verilir.
Rektouretral bulber fistllli olgularin yaklasik yarisinda Urolojik defektte olusur.
Ug yasindan sonra istemli barsak kontrolii %80 oraninda elde edilir. Prostatik
fisthllh, olanlarda ise urolojik defekt orani %60’a yukselir ve barsak kontrol orani
%50’dir.



Rekto-vestibiiler fistil

Kizlarda gorulen en sik anomali tipidir. Rektum himenin disinda ve
vajinanin arka duvarina agilir. Bu hastalarin %90’indan fazlasi 3 yasinda istemli
barsak hareketi kazanir.%60’inda degisik derecede konstipasyon gelisir ve eslik
eden durolojik defekt orani %40’tir. Cogunlukla vestibller ve vajinal fistll
tanimlamasi birbirine karistirimakla beraber gercek fistulli olanlar olgularin
%1’inden daha azdir.

Persistent kloaka

Kloaka kendine 6zgu bir gruptur. Bu tip defektli dogan kiz bebeklerde tek
bir perianal orifis mevcuttur. Rektum, vajina ve uretra ortak bir kanala agilirlar.
Ortak kanal uzunlugu énemli bir prognostik faktérdir. Ortak kanali 3cm. den kisa
olan olgular laparotomisiz PSARP ile tedavi edilebilir ve U¢ yasina kadar istemli
barsak hareketlerini kazanirken %Z20’sinde aralikli mesane kateterizasyonuna
ihntiyag duyulur. Ortak kanali 3cm. den uzun olanlar da laparotomiye ihtiyag
duyulur ve istemli barsak hareketlerini kazanma orani diserken, aralikh mesane
kateterizasyonu orani %70’e ¢ikar.

Ek anomaliler ve Sendromlar

Anorektal malformasyonlar, gesitli ek anomali ve sendromlarin en 6énde gorilen
klinik belirtisidir. Bu ek anomalilerin saptanmasi ve sendromlarin adinin konmasi
nuks riskini degerlendirmek icin temel amagtir.

Sakrum ve Vertebra

Sakral deformite anorektal malformasyonlarda sik gorulmektedir. Bir sakral
vertebranin olmamasi prognoz acgisinda onemli olmayabilir ancak ikiden fazla
sakral vertebranin olmamasi fekal kontinans ve bazen de Uuriner kontrol
acisindan o6nemli bir prognostik faktordir. Sakrumun daha objektif
degerlendiriimesini yapmak igin bir sakral oran gelistirilmistir. (Sekil...). Normal
cocuklarda bu oran 0.77 dir. Farkhh derecede sakral gelisim eksikligine sahip
anorektal malformasyonlu ¢ocuklarda bu oran 0.0 ile 1.0 arasinda degismektedir.
Bu orani kullanan arastimacilar, 0.3 ten daha kugUk orana sahip c¢ocuklarda
barsak kontrolinin iyi olmadigini belirtmektedirler. Ayrica eksik vertabra ya da
hemivertebra gibi vertebral anomalilerin bulunmasi, gastrointestinal sistemin
diger bolgelerinde ve baska organlarda da anomalilerin bulunabilecegini
dusundurmelidir.

VATER Sendromu

1973'de Quan and Smith tarafindan tanimlanan VATER Sendromundaki
birliktelikler tesadufi degdildir. Vertebral anomali, Anal atrezi, 6zofagus atrezisi ve



Trakeo-Esofageal fistll, Renal ya da Radial anomali en géze ¢arpanidir ve akilda
kalmasi acisindan o6nerilmis kisaltmalardir. Cardiac anomaliler istirak ederse
CRAVET anagrami ve ekstremite anomalileri de istirak ederse VACTERL
kisaltmasi siklikla kullaniimaktadir. Vertebral defektler fission, fusion ve ciddi
hipoplazi seklindedir. Ozofagus atrezisi fistllli veya fistlilsiiz olabilir. Radius
displazisi; unilateral veya bilateral basparmak veya radiusu hipoplazisi seklinde
karsimiza ¢ikar. Renal defektler ise; bobrek agenezisi, ciddi hipoplazi veya renal
kistik displazi seklinde klinige yansir. Nadir degildir ve 1/7000 ile 1/10000 ¢anli
dogumda goruldugu bildiriimektedir. Cogu arastirmaci, kloakal plate’in gelistigi,
gebeligin 4. ile 8. haftasi arasinda teratojenik bir tesirin etkisi sonucu oldugunda
hemfikirlerdir. Bu defektler birlikteligi, bu kritik donemde mezankimal elementlerin
eksik gelisimi ile iliskilidir. Genetik tesirler, eger varsa zayiftir ¢lnki genellike
sporadik meydana gelirler.

Towner-Brocks Sendromu

Sendrom 1973'de Towner ve Brocks tarafindan tanimlanmigtir ve

otosomal dominant bir hastaliktir. Sendromun ana 6zellikleri:

1. Anorektal malformasyon

2. El anomalileri; preaksiyel polidaktili, genis ve bifid bas parmak, bazen
trifalangeal veya hipoplastik olabilir.

3. Dis kulak malformasyonlari; dis kulak yolu atrezisi ile birlikte mikrotia,
superior heliksin asirt kiviimh olmasi (satyr ear), preaurikuler skin tag
ve norosensorial isitme kaybi.

Ayrica kardiak: (Fallot tetralojisi, interventrikuler defekt, trunkus arteriosus) ve
uriner sistem (hipospadias, renal displazi, vesikoureteral refli) anomalileride
tanimlanmigtir. Degigik derecelerde mental gerilikte gozlenebilir.

FG Sendromu

ilk defa 1974’te Opitz ve Kaveggia tarafindan tanimlanan sendrom, ilk olgularin
soyadlarinin bas harfleri kullanilarak isimlendirilmigtir. Klinik belirtileri:

Merkezi sinir sistemi anomalileri

Karakteristik yliz gérinima

Genis bagparmaklar ve halluces

Muhtemel anorektal malformasyonla ilgili belirgin kabizlik

Genital malformasyonlar

abrwd =

Currarino Sendromu

1981°de Currarino tarafindan tanimlanmig sendromun 6zellikleri:
1. Anorektal malformasyon
2. Sakral agenezi
3. Presakral kitle dir.



Cat-Eye Sendromu

1. Anorektal malformasyon

2. Coloboma

3. Mikroftalmi

4. Dig kulak yolu atrezisi ile beraber aurikuler eklentiler
Ayrica hipertelorizm............

Uriner sistem

Uriner sistem anomalileri tiim anorektal anomali grubunda ortalama %20-54
arasinda degismektedir. Ortaya ¢ikacak hidronefroz, Urosepsis ve metabolik
asidoz prognozu kotulestiren tablolardir ve arastiriimasi ihmal edilmemelidir.

Tedavi

Bugun tum dunyada kabul edilmis ve her iki cins i¢in ayri ayri hazirlanmis
olan algoritma kullaniimaktadir(Tablo3-4).

Erkek olgularin %80-90’inda fizik muayene ve idrar tahlili bebegin
baslangigta koruyucu bir kolostomiye ihtiyaci olup olmadigi hakkinda bize yeterli
bilgi verir. Perineal subepitelial ortahat rafe de fistilin mevcudiyeti, “bucket-
handle” tip defektin olusu, gene inspeksiyonla kolayca taninabilen anal stenoz ve
anal membran, anomalinin algak tip oldugunu dustundurur ve bunlar koruyucu bir
kolostomi gerekmeksizin perianal yaklagimla tedavi edilebilir. Adale yapisinin iyi
gelismedigini gosteren duz bir perine, idrarda mekonyum ya da mesanede hava
bulunmasi ilk 6nce koruyucu bir kolostomiyi gerektiren fizik bulgulardir. Geriye
kalan %10-20 olguda fizik muayene ile tani gucligu cekilenlerde invertogram
cekilir. Eger rektal pos ile cilt arasi uzaklik 1cm’den daha kisa isealgak defekt
olarak degerlendirilir ve kolostomisiz perineal yaklagimla anoplasti ile tedavi
edilebilirler. Uzaklik 1cm’den fazla ise bu olgulara da koruyucu bir kolostomi
gerekir. 4-8 hafta sonra Posterior Sagittal Ano-Rekto Plasti ile tedavi
edilmelidirler (PSARP ameliyati).

Kizlarda perineal inspeksiyon bizlere erkeklerinkinden daha fazla bilgi
verir. Tek bir perineal orifisin bulunmasi kloaka tanisini koydurur. Bu tip anomali
bebegdin ciddi bir anomaliye sahip oldugunu disindirmelidir. Clnkl bu olgularin
%901 Urolojik ek anomalilere sahiptir ve acil Grolojik degerlendirmeye gereksinim
vardir. Mesane ekstrofisi ile birlikteligi vesikointestinal fisslir veya kloaka
ekstrofisi olarak tanimlanir. Bunlara baslangicta kolostomi yapilmalidir. Ayrica
urogenital degerlendirme sonucu kolostomi yapilirken, vesikostomi, vajinostomi
ya da Uriner diversiyonlara ihtiya¢ duyulabilir. Yaklasik alti ay sonra definitif
tedavi icin Posterior Sagittal Ano-Rekto-Vajino-Uretro-Plasti(PSARVUP) yapilir.
Vajinal ya da vestibular mekonyum gelisi mevcutsa koruyucu bir kolostomi ve 4-8
hafta sonra PSARP vyapilir. Bunun amaci dekompresyon degil enfeksiyondan
korumak igindir. Kutanoz fistulli hastalara kolostomi gerekmeksizin minimal
posterior sagittal anoplasti yenidogan doneminde yapilabilir. Perineal ya da
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genital fistlli olmayan olgularda invertogram yapilmali ve erkeklerdeki gibi
degerlendirme yapilarak tedavi edilmelidirler.

Kolostomi

Kendi bagina bir morbidite kaynagidir. Transver kolostomiler birka¢ ay iginde bile
megarektosigmoide neden olarak, definitif ameliyattan sonrada hastalarda
kolostomi kapatildiktan sonra c¢iddi kabizliklara neden olabilir. Ayrica distal
kolonun ve rektumun irrige edilmesinde de zorluk c¢ekilebilir. Ayrica kolostomi
prolapsusu da komplikasyonlar meydana getirir. Ozellikle kolonun mobil
kismindan yapilan kolostomilerde bu tip komplikasyon gorulmektedir. Bu nedenle
kolostominin karin duvarina fiksasyonu unutulmamalidir. Prolapsus, bagirsak
iskemisine, dolayisi ile genis kalin bagirsak kayiplarina neden olur. Bu da sivi
absorpsiyon alaninin azalmasina ve kakanin kati sekle donigsememesine neden
olur. Sivi kaka, prognozu iyi olan olgularda bile fekal inkontinansin nedenidir.
Loop kolostomilerde ise proksimalden distale kaka atlamasi Urosepsinin
gelismesine neden olurlar. Uriner fistll her an (rosepsis gelisimini tetikleyen bir
yapidir. Bu tip kolostomilerden kaginilmalidir. Bu kaka atlamasini onlemek igin
tercih edilmesi gereken tip diverting kolostomidir. Ozellikle fistillii olgularda bu tip
kolostomi yapmanin 6nemi vardir. Distal mukoz fistil hem bagirsagin irrige
edilmesini hem de daha sonra yapilacak radyolojik aragtirmalari kolaylagtirir.

Posterior Sagittal Anorektoplasti Teknigi

Ameliyat hazirhgini takiben hasta prone pozisyonda yatirilir ve pelvis yukseltilir.
Sakrumun orta hattindan baslayan, eksternal sifinkterin ortasindan gegen ve 6ne
dogru 1-2cm uzayan bir ensizyon yapilir. Elektriksel bir stimulator kullanilarak
orta hattan sapmamaya dikkat edilerek ensizyon derinlestirilir. Adale kompleksine
ulagilir ve adale de orta hat boyunca kesilerek rektuma ulasilir. Rektum Kkor
noktasindan agilarak fistll belirlenir. Daha sonra fistllin Gst kismindan insizyon
yapilarak rektum cepecevre serbestlestirilir. Fistil ge¢ absorbe olan 5-0 dikigle
separe olarak kapatilir. Yeterli uzunlukta rektum saglandiktan sonra rektum adale
kompleksinin ortasina yerlesecek capa kadar daraltilir, yerlestirilir ve ilk 6nce
adale, daha sonra katlar karsilikli kapatilir. Kor rektal posun periton icinde
bulundugu veya mesaneye fistulli olgularda, adale kompleksi ortasina bir dren
konarak PSARP iglemi sonrasi laparatomiye doénulerek, rektumun mesane ile
iligkisi kesilir, mesane tarafi kapatilir ve gene rektumda daraltma islemi yapilarak
dren klavuzlugunda pull-through igslemi tamamlanir.
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Ameliyat sonrasi donem

Ameliyattan iki hafta sonra Hegar bujileri kullanilarak yeni anorektum
kalibre edilir ve dilatasyon programina alinir. Dilatasyon programi asagida
gOsterilmisgtir.

- Bir ay sure ile gunde bir defa

- Biray sure ile U¢ glnde bir defa

- Bir ay sure ile haftada iki defa

- Bir ay sure ile haftada bir defa

- Ug ay siire ile ayda bir defa
Cocugun yasina uygun c¢apa ulasildigi zaman kolostomi kapatilir. Hastanin
yasina uygun olarak ulasiimasi gereken ¢ap Tablo3. te gosterilmigtir.

Tablo 3. Optimal Dilator Size

Hastanin yasi Size

1-4 ay Hegar dilator # 12
4-8 ay Hegar dilator # 13
8-12 ay Hegar dilator # 14
1-3 yas Hegar dilator # 15
3-12 yas Hegar dilator # 16
> 12 yas Hegar dilator # 16

Son yillarda yuksek tip anorektal malformasyonlarda uygulanmaya baglamig olan
Laparoskopik yontem populer olmaya baslamistir. Laparoskopik olarak adale
kompleksinin gorulebilmesi ve kesilmeden pull-thrugh igleminin yapilabilmesi,
yuksek tip olgularda avantajli olabilece@i belirtimektedir. Ge¢ dénem sonuglari
daha iyi karsilastirma olanag! saglayacaktir.
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Resim1:invertogram: Yliksek tip anal atrezi

Resim2: invertogram: Alcak tip anal atrezi
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A:Antero-posterior goriiniim

B: Lateral goriiniim




Normal sakral oran:

Sekil.....: Sakral oran

Sekil...: Rektal atrezi

BC
— = 0.77
AB
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Sekil...: Rekto-iiretral fistiil (Erkek)
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Sekil...:Rekto-vestibular fistiil

Sekil...:



