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Girifl

Anal atrezili k›z çocuklar›nda vulvada iki adet aç›k-
l›k saptand›¤›nda bozukluk genellikle rektovaginal
fistül ya da normal üretral ve vajinal aç›kl›¤›n oldu-

¤u fistülsüz anal atrezi fleklinde tan›mlanmaktad›r.
Buna karfl›n rektovestibüler fistüllü uterovajinal
agenezi olgular› da benzer bulgulara sahip olmalar›
nedeniyle yanl›fl tan› al›rlar ve yetersiz tedavi edili-
bilirler (4,6).

Anorektal bozukluk ve vajina yoklu¤u birlikteli¤i
daha önceden bildirilmekle birlikte tedavisi bafllan-
g›çta tan›mlanmam›flt›r (3). Daha sonraki y›llarda su-
nulan olgular›n tedavisinin abdominoperineal yol-
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Özet

Anorektal bozukluklar aras›nda çok nadir rastlanan, iki
uterovajinal agenezili rektovestibüler fistül olgusu sunul-
du. Bozukluk rektovestibüler fistüllü anal atrezi ya da
normal üretral ve vajinal aç›kl›¤› olan fistülsüz anal
atrezi fleklinde yanl›fl tan› alabilmektedir. 

Her iki hastaya yenido¤an döneminde tan› konarak
kolostomileri aç›ld›. Anorektal bozuklu¤un düzeltici ame-
liyatlar› hastalar 6 ayl›kken yap›ld›. Posterior sagital
giriflim ile her iki hastada distal rektum yeni vajina
oluflturulmas›nda kullan›ld›. Proksimal rektum ise, Pena
ve ark.’n›n tan›mlad›¤› flekilde serbestlefltirilip sfinkter
içerisinden geçirilerek anal bölgeye a¤›zlaflt›r›ld›. Hasta-
lar›n overleri normal olup Fallop tüpleri orta çizgiye yak-
laflt›kça fibröz bant halini almakta idi, uterus ve vajinala-
r›yoktu. 4 yafl›nda olan ilk hastada idrar ve d›flk› tutma
sa¤land›. 3 yafl›n alt›nda olan di¤er hastada klinik de¤er-
lendirme henüz yap›lamamaktad›r. Oluflturulan yeni vaji-
nan›n hastalarda cinsel etkinli¤e izin verip vermeyece¤i
konusunda henüz bilgimiz yoktur. Posterior sagittal yak-
lafl›m, bu bozukluklar›n onar›m›nda kar›ndan girmeye
gerek kalmadan uygulanabilecek bir seçenek olabilir.
Anorektal bozuklu¤u olan k›z hastalarda nadir bozukluk-
lar› saptayabilmek için perinenin dikkatli flekilde gözle
muayenesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Anorektal bozukluk, anal atrezi,
uterovajinal agenezi, vajina olufltuma

Summary

Uterovaginal agenesis associated with rectovestibuler
fistula: Report of two cases 

A very unusual anorectal defect in two patients, consist-
ing of a rectovestibular fistula and uterovaginal agenesis
is presented. The defect can be misdiagnosed as imperfo-
rate anus with rectovestibular fistula or imperforate anus
without fistula and with normal urethral and vaginal
openings. 

A colostomy was opened at the neonatal period in the
patients, and definitive repair of the anorectal anomaly
was performed when the patients were 6-month-old. With
the posterior sagittal approach, the distal rectum was
used to create the neovagina in the patients. The proximal
rectum was mobilized and placed within the limits of the
sphincter mechanism as described by Pena et al. All
patients had normal ovaries, but fallopian tubes gradually
became cordlike structures as they approached the mid-
line, and the uterus and vagina were completely absent.
One patient, who is 4 years old, is continent of urine and
has voluntary bowel movements. The other patient is
under 3 years of age and is therefore not old enough to
determine a clinical result. We don’t have evidence that
the neovagina functions as a vagina in the patients to
allow sexuall activity. The posterior sagittal approach
represents another alternative to treat these defects with-
out the need for laparotomy. It is mandatory to perform a
meticulous inspection of the perineum in female patients
with anorectal malformations to detect unusual defects.

Key words: Anorectal malformation, imperforate anüs,
uterovaginal agenesis, vaginal replacement
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dan yap›ld›¤› bildirilmifltir (1,2). Ancak Pena ve ark.
(4) benzer sekiz olguyu sunmufllar, kar›n› açmadan
posterior sagittal giriflimle tek ameliyatta anorekto-
vajinoplastinin yap›labilece¤ini göstermifllerdir. 

Yaz›m›zda vulvada iki adet perineal aç›kl›¤›n göz-
lendi¤i, rektovestibüler fistüllü uterovajinal agene-
ziye sahip iki olgunun tan› ve tedavisi sunuldu. 

Olgular

Olgu 1: 2 günlük, 2000 gr a¤›rl›¤›nda k›z çocu¤u
kar›nda flifllik ve mekonyumunu zor ç›karma yak›n-
mas› ile klini¤e getirildi. Muayenede, anal atrezi ve
belirgin anal gamze vard›, ve üretra a¤z›n›n hemen
alt›ndaki aç›kl›ktan mekonyum geldi¤i saptand›. Ge-
nital bölgenin d›fltan görünüflü normal olmas›na
karfl›n daha dikkati muayenede, vajinaya benzer bu
anormal aç›kl›¤›n himen ile çevreli olmad›¤› sap-
tand›. Bu aç›kl›ktan verilen opak maddenin rektum
ve sigmoid kolonu doldurdu¤u görüldü. Üretra ve
rektum birbirlerine yap›fl›k olup duvarlar› ortakt›.
Ultrasonografi ve tomografi sonucunda vajina ve
uterusunun bulunmad›¤›, Fallop tüplerinin ancak
fibrotik kord fleklinde oldu¤u ve her iki overinin
normal oldu¤u saptand›. Daha sonra hastaya inen
kolondan kolostomi aç›ld›. Hastaya 6 ayl›k olduktan
sonra, Pena ve ark.(4)’n›n tan›mlad›¤› flekilde poste-
rior sagital giriflim ile düzeltici ameliyat yap›ld›.
Hastan›n sfinkter kaslar›n›n yeterli oldu¤u ve sak-
rumda eksikli¤inin bulunmad›¤› saptand›. Kolosto-
misi yaklafl›k 4 hafta sonra kapat›ld›. Kolostomi ka-
pat›lmas› s›ras›ndaki incelemede iç genital organlar
araflt›r›larak ameliyat öncesi bulgular do¤ruland›.
Hasta ilk y›l 3’er ayl›k daha sonra 6’flar ayl›k takip-
lere al›nd›. Halen 4 yafl›nda olan hastada idrar ve
d›flk› tutma yeterlidir. Hastan›n son kontrolünde va-
jina boyunun 3 cm olarak ölçüldü.

Olgu 2: 4 günlük, 2500 gr a¤›rl›¤›nda k›z çocu¤u
mekonyumunu zor ve anormal yerden ç›karmas›
nedeni yle klini¤e al›nd›. Muayenede önde anormal
yerleflimli anüs, orta çizgide belirgin çöküklük ve
anal gamze vard›. D›fltan görünüflü normal olan ge-
nital bölgenin dikkatli muayenesinde, vajinan›n ol-
mas› gereken yerde rektumun fistül fleklinde aç›ld›¤›
görüldü. Ultrasonografi ve tomografi sonucunda
vajina ve uterusunun olmad›¤›, fibrotik kord ile bir-
birine ba¤l› Fallop tüplerinin varl›¤› saptand›. Her

iki over normaldi. Tan›n›n kesinleflmesinden sonra
hastaya inen kolondan kolostomi aç›ld›. Hastaya 6
ayl›kken Pena ve ark.(4)’n›n tan›mlad›¤› posterior
sagital giriflim ile düzeltici ameliyat yap›ld›. Hasta-
n›n sfinkter kas yap›s›n›n yeterli oldu¤u ve sakrum
kemiklerinde eksiklik bulunmad›¤› saptand›. Kolos-
tomisi yaklafl›k 3 hafta sonra kapat›lan hastan›n bu
s›rada iç genital organlar› araflt›r›larak ameliyat
öncesi bulgular do¤oruland›. Takipleri ilk y›l 3’er
ayl›k, daha sonra 6’flar ayl›k dönemler halinde ya-
p›ld›. 3 yafl›n alt›nda olan hastada klinik de¤erlen-
dirme henüz yap›lamamaktad›r. Kontrol muayene-
sinde vajinan›n 3 cm boyunda oldu¤u saptand›. 

Cerrahi teknik: Heriki hastaya posterior sagittal
anorektoplasti uyguland›. Tüm sfinkter kaslar› orta

fiekil 1. Bozuklu¤un sagittal planda ameliyat öncesi flematik
görünümü.

fiekil 2. Bozuklu¤un sagittal planda ameliyat sonras› flematik
görünümü.
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hatta kesilerek rektumun arka duvar›na var›ld›.
Rektum genital bölgedeki aç›kl›¤›ndan proksimale
do¤ru çepeçevre serbestlefltirildi, distalde yaklafl›k
2-3 cm’lik parças› kalacak flekilde proksimalden
kesildi. Distaldeki rektumun kubbesi çift tabaka, tek
tek, geç emilen dikifllerle kapat›larak yeni vajina
oluflturuldu. Daha sonra proksimal rektum yine
proksimale do¤ru perineye gergin olmadan indiri-
lene dek serbestlefltirildi. Anoplasti sfinkter meka-
nizmas› s›n›rlar›nda olmak üzere yap›ld› (fiekil 1-2).

Tart›flma

Vajinan›n do¤umsal yoklu¤u 1/40.000 k›z çocu¤un-
da görülen bir bozukluk olup Müller kanallar›n›n
tamamen birleflmesi sonucu geliflir (3). Anorektal
bozukluk bulunan hasta say›s›n› 1007 oldu¤u genifl
bir seride rektovestibüler fistüllü vajina yoklu¤u s›k-
l›¤›n›n % 0.6 oldu¤u bildirilmifltir (6). Buna karfl›n
rektovajinal fistüllü anal atrezi s›kl›¤›n›n da baflka
bir seride % 1’den az oldu¤u bildirilmifltir (5).

D›fl genital bölgenin görünüflü tamamen rektovesti-
büler fistüllü anal atrezi olgular›na benzeyen bu k›z
çocuklar›nda birlikte varolan uterovajinal yokluk
kolayl›kla gözden kaçabilir. Anorektal bozuklu¤un
düzeltici ameliyat› s›ras›nda vajinan›n bulunamama-
s› cerrah› teknik aç›dan zora sokabilir. Anorektal
bozukluk bulunan hastalarda tan›y› kesinlefltirmeden
önce mutlaka d›fl genital organ ve perine muayene-
sinin özenle yap›lmas›, radyolojik de¤erlendirmenin
de tamamlanmas› gerekmektedir.

Ba¤›rsak kontrolü için gerekli olan diflli çizgiyi içer-
mesi aç›s›ndan distal rektumun rektum olarak kul-
lan›lmas› gerekti¤i tezi ortaya at›lsa da; tan›mlanan
bu teknik daha basit olmas›, laparatomiye ve ek ola-
rak vajinan›n yeniden yap›lmas›na gerek duyulma-

mas› nedenleriyle tercih edilen bir yöntem olmufltur
(4). Ayr›ca di¤er tekniklerde rektumun üretra duva-
r›ndan ayr›lmas› s›ras›nda alt üriner sistem ve rektu-
mun sinirlenmesinin bozulma olas›l›¤› da yüksektir
(4).

Bu olgularda kolostominin kapat›lmas› s›ras›nda
pelvisteki iç genital organlardan vajinan›n üst 1/3
bölümü, uterus, Fallop tüpleri ve overler mutlaka
araflt›r›lmal›; yeni vajina-e¤er varsa-vajina art›¤›na
a¤›zlaflt›r›larak iç genital devaml›l›k sa¤lanmal›d›r.
Ancak bizim iki olgumuzda da vajina art›¤› ve ute-
rusa rastlanmam›fl, sadece Fallop tüplerinin fibrotik
bant fleklinde oldu¤u gözlenmifltir.

Hastalardan ilkinde idrar ve d›flk› tutman›n tam ol-
du¤u gözlenirken di¤er hasta 3 yafl alt›nda oldu¤u
için bu yönden de¤erlendirilmesi henüz yap›lama-
maktad›r. Heriki hastada da vajina boyu ameliyattan
bir y›l sonra yaklafl›k 3 cm olarak ölçülmüfltür. An-
cak ileri yafllarda vajina gelifliminin ve cinsel etkin-
li¤in ne derece olaca¤› henüz belirsizdir.
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