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Uterovajinal agenezili rektovestibiiler fistiil:

Iki olgu sunumu*
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Ozet

Anorektal bozukluklar arasinda ¢ok nadir rastlanan, iki
uterovajinal agenezili rektovestibiiler fistiil olgusu sunul-
du. Bozukluk rektovestibiiler fistiillii anal atrezi ya da
normal iiretral ve vajinal agikligr olan fistiilsiiz anal
atrezi seklinde yanlis tam alabilmektedir.

Her iki hastaya yenidogan doneminde tani konarak
kolostomileri agildi. Anorektal bozuklugun diizeltici ame-
liyatlart hastalar 6 aylikken yapildi. Posterior sagital
girisim ile her iki hastada distal rektum yeni vajina
olusturulmasinda kullanildi. Proksimal rektum ise, Pena
ve ark.’nin tamimladigi sekilde serbestlestirilip sfinkter
icerisinden gecirilerek anal bolgeye agizlastirildi. Hasta-
larin overleri normal olup Fallop tiipleri orta ¢izgiye yak-
lastik¢a fibréz bant halini almakta idi, uterus ve vajinala-
riyoktu. 4 yasinda olan ilk hastada idrar ve diski tutma
saglandi. 3 yasin altinda olan diger hastada klinik deger-
lendirme heniiz yapilamamaktadir. Olugturulan yeni vaji-
namin hastalarda cinsel etkinlige izin verip vermeyecegi
konusunda heniiz bilgimiz yoktur. Posterior sagittal yak-
lasim, bu bozukluklarin onariminda karindan girmeye
gerek kalmadan uygulanabilecek bir secenek olabilir.
Anorektal bozuklugu olan kiz hastalarda nadir bozukluk-
lart saptayabilmek icin perinenin dikkatli sekilde gézle
muayenesi gerekmektedir.

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

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 aniis,
uterovaginal agenesis, vaginal replacement

Giris

Anal atrezili kiz cocuklarinda vulvada iki adet agik-
lik saptandiginda bozukluk genellikle rektovaginal
fistiil ya da normal iiretral ve vajinal acikligin oldu-
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gu fistiilsiiz anal atrezi seklinde tanimlanmaktadir.
Buna karsin rektovestibiiler fistiillii uterovajinal
agenezi olgular1 da benzer bulgulara sahip olmalar1
nedeniyle yanlis tan1 alirlar ve yetersiz tedavi edili-
bilirler 4:0),

Anorektal bozukluk ve vajina yoklugu birlikteligi
daha onceden bildirilmekle birlikte tedavisi baslan-
gicta tammlanmamusgtir (3). Daha sonraki yillarda su-
nulan olgularin tedavisinin abdominoperineal yol-
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dan yapildig1 bildirilmistir (12). Ancak Pena ve ark.
) benzer sekiz olguyu sunmuslar, karmi agmadan
posterior sagittal girisimle tek ameliyatta anorekto-
vajinoplastinin yapilabilecegini gostermiglerdir.

Yazimizda vulvada iki adet perineal agikligin goz-
lendigi, rektovestibiiler fistiillii uterovajinal agene-
ziye sahip iki olgunun tan1 ve tedavisi sunuldu.

Olgular

Olgu 1: 2 giinliik, 2000 gr agirliginda kiz ¢cocugu
karinda sislik ve mekonyumunu zor ¢ikarma yakin-
mast ile klinige getirildi. Muayenede, anal atrezi ve
belirgin anal gamze vardi, ve iiretra agzinin hemen
altindaki agikliktan mekonyum geldigi saptandi. Ge-
nital bolgenin distan goriiniisii normal olmasina
karsin daha dikkati muayenede, vajinaya benzer bu
anormal acikligin himen ile ¢evreli olmadig sap-
tandi. Bu agikliktan verilen opak maddenin rektum
ve sigmoid kolonu doldurdugu goriildii. Uretra ve
rektum birbirlerine yapisik olup duvarlart ortakti.
Ultrasonografi ve tomografi sonucunda vajina ve
uterusunun bulunmadigi, Fallop tiiplerinin ancak
fibrotik kord seklinde oldugu ve her iki overinin
normal oldugu saptandi. Daha sonra hastaya inen
kolondan kolostomi acildi. Hastaya 6 aylik olduktan
sonra, Pena ve ark.(4) mn tammladigi sekilde poste-
rior sagital girisim ile diizeltici ameliyat yapild.
Hastanmin sfinkter kaslarimin yeterli oldugu ve sak-
rumda eksikliginin bulunmadigr saptandi. Kolosto-
misi yaklasik 4 hafta sonra kapatildi. Kolostomi ka-
patilmast sirasindaki incelemede i¢ genital organlar
aragtirilarak ameliyat dncesi bulgular dogrulandi.
Hasta ilk yil 3’ er aylik daha sonra 6’ sar aylik takip-
lere alindi. Halen 4 yasinda olan hastada idrar ve
diski tutma yeterlidir. Hastanin son kontroliinde va-
Jjina boyunun 3 cm olarak olciildii.

Olgu 2: 4 giinliik, 2500 gr agirliginda kiz ¢cocugu
mekonyumunu zor ve anormal yerden ¢ikarmasi
nedeni yle klinige alindi. Muayenede énde anormal
yerlesimli aniis, orta cizgide belirgin ¢okiikliik ve
anal gamze vardi. Distan goriiniisii normal olan ge-
nital bolgenin dikkatli muayenesinde, vajinanin ol-
masi gereken yerde rektumun fistiil seklinde agildig
goriildii. Ultrasonografi ve tomografi sonucunda
vajina ve uterusunun olmadigi, fibrotik kord ile bir-
birine bagl Fallop tiiplerinin varligi saptandi. Her
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iki over normaldi. Taninin kesinlesmesinden sonra
hastaya inen kolondan kolostomi acildi. Hastaya 6
aylikken Pena ve ark.(4) min tammladigi posterior
sagital girigim ile diizeltici ameliyat yapildi. Hasta-
nin sfinkter kas yapisumin yeterli oldugu ve sakrum
kemiklerinde eksiklik bulunmadigi saptand:. Kolos-
tomisi yaklasik 3 hafta sonra kapatilan hastanin bu
sirada i¢ genital organlart aragtirilarak ameliyat
oncesi bulgular dogorulandi. Takipleri ilk yil 3’ er
aylik, daha sonra 6’ sar aylik donemler halinde ya-
puldi. 3 yasin altinda olan hastada klinik degerlen-
dirme heniiz yapilamamaktadir. Kontrol muayene-
sinde vajinanin 3 cm boyunda oldugu saptandi.

Cerrahi teknik: Heriki hastaya posterior sagittal
anorektoplasti uygulandi. Tiim sfinkter kaslart orta
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Sekil 1. Bozuklugun sagittal planda ameliyat 6ncesi sematik
gorunumii.
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Sekil 2. Bozuklugun sagittal planda ameliyat sonrasi sematik
gorinimii.
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hatta kesilerek rektumun arka duvarina varildr.
Rektum genital bolgedeki acikligindan proksimale
dogru cepecevre serbestlestirildi, distalde yaklasik
2-3 em’lik pargasi kalacak sekilde proksimalden
kesildi. Distaldeki rektumun kubbesi ¢ift tabaka, tek
tek, ge¢ emilen dikislerle kapatilarak yeni vajina
olusturuldu. Daha sonra proksimal rektum yine
proksimale dogru perineye gergin olmadan indiri-
lene dek serbestlestirildi. Anoplasti sfinkter meka-
nizmasi sinirlarinda olmak iizere yapild: (Sekil 1-2).

Tartisma

Vajinanin dogumsal yoklugu 1/40.000 kiz cocugun-
da goriilen bir bozukluk olup Miiller kanallarinin
tamamen birlesmesi sonucu geligir 3). Anorektal
bozukluk bulunan hasta sayisin1 1007 oldugu genis
bir seride rektovestibiiler fistiillii vajina yoklugu sik-
ligmm % 0.6 oldugu bildirilmigtir (©), Buna kargin
rektovajinal fistiillii anal atrezi sikliginin da baska
bir seride % 1°den az oldugu bildirilmistir ().

Di1s genital bolgenin goriiniisii tamamen rektovesti-
biiler fistiillii anal atrezi olgularina benzeyen bu kiz
cocuklarinda birlikte varolan uterovajinal yokluk
kolaylikla gozden kacabilir. Anorektal bozuklugun
diizeltici ameliyati sirasinda vajinanin bulunamama-
st cerrah1 teknik acidan zora sokabilir. Anorektal
bozukluk bulunan hastalarda taniy1 kesinlestirmeden
once mutlaka dis genital organ ve perine muayene-
sinin 6zenle yapilmasi, radyolojik degerlendirmenin
de tamamlanmasi gerekmektedir.

Bagirsak kontrolii i¢in gerekli olan disli ¢izgiyi icer-
mesi agisindan distal rektumun rektum olarak kul-
lanilmas1 gerektigi tezi ortaya atilsa da; tanimlanan
bu teknik daha basit olmasi, laparatomiye ve ek ola-
rak vajinanin yeniden yapilmasina gerek duyulma-

masi nedenleriyle tercih edilen bir yontem olmugtur
@), Ayrica diger tekniklerde rektumun iiretra duva-
rindan ayrilmasi sirasinda alt iiriner sistem ve rektu-

mun sinirlenmesinin bozulma olasilig1 da yiiksektir
@,

Bu olgularda kolostominin kapatilmas1 sirasinda
pelvisteki i¢ genital organlardan vajinanin {iist 1/3
boliimii, uterus, Fallop tiipleri ve overler mutlaka
arastirilmali; yeni vajina-eger varsa-vajina artigina
agizlagtirilarak i¢ genital devamlilik saglanmalidir.
Ancak bizim iki olgumuzda da vajina artig1 ve ute-
rusa rastlanmamuig, sadece Fallop tiiplerinin fibrotik
bant seklinde oldugu gozlenmistir.

Hastalardan ilkinde idrar ve digki tutmanin tam ol-
dugu gozlenirken diger hasta 3 yas altinda oldugu
icin bu yonden degerlendirilmesi heniiz yapilama-
maktadir. Heriki hastada da vajina boyu ameliyattan
bir y1l sonra yaklasik 3 cm olarak dlciilmiistiir. An-
cak ileri yaglarda vajina gelisiminin ve cinsel etkin-
ligin ne derece olacagi heniiz belirsizdir.
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