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Kloakal anomalinin Hirschsprung hastahg,
dogumsal ‘pouch’ kolon ve vajinal duplikasyon ile
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Ozet

Kloakal malformasvonlar iiriner, i genital ve intestinal
kanalin dirogenital siniis yolu ile tek bir meadan perineye
agilmasi ile karakterizedir. Kloaka anomalisi bagka hi¢
bir dogumsal anomalide gairiilemeyecek kadar anatomik
cesitlilik ile ortava ¢ikabilir. Burada kloakal anomaliye
eslik eden dogumsal ‘pouch’ kolon, Hirschsprung has-
raligit ve vajinal duplikasyon ile ortaya ¢ikan 13 yagindaki
kiz olgu, nadir karsilasilmast ve wygulanan cerrahi teda-
vinin édzellikleri agisindan sunulmaktadir. Bu tip kloakal
anomalili bir olgunun rekonstriiktif cerrahisi plamrken,
olast ek anomalilerin ve anatomik farkhhiklarin dikkate
almmasin gerekliligi vurgulanmugtir.

Anahtar kelimeler: Kloaka anomalisi, vajinal duplikasy-
on, dogumsal pouch kolon, Hirschsprung hastalig

Summary

An uncommon association of cloacal malformation with
Hirschsprung’s disease, congenital pouch colon and
vaginal duplication

Cloacal malformations are characterized by a single
opening that connects the urinary tract, the internal geni-
talia and the intestinal tract via a urogenital sinus. We
describe the first reported case of a cloacal malformation
consisting of congenital pouch colon associared with
Hirschsprung's Disease and vaginal duplication in a 13
vear-old girl. We also discussed the method of surgical
treatment performed in this girl. To plan reconstruction
for an individual case with cloaca, the surgeon should be
acquainted with associated anomalies and a wide range
of anatomy that may be present.

Key words: cloacal malformation, vaginal duplication,
cemgenital pouch colon, Hirschsprung’s disease

Giris

Kloakal malformasyonlar iiriner, i¢ genital ve intes-
tinal kanalin iirogenital siniis yolu ile tek bir meadan
perineye agilmasi ile karakterizedir. Kloakal anoma-
li, kiz ¢ocuklarinda goriilebilecek en ciddi anorektal
malformasyon (ARM) tipidir (281413 yagindaki
bir ki1z ¢ocugunda kloakal anomaliye, dogumsal
‘pouch’ kolon (DPK), Hirschsprung hastalign (HH)
ve vajinal duplikasyonun eslik ettigi bir olgu, litera-
tiirde ilk kez tariflenmesi ve olgunun anatomik yapi-
sina uyumlu cerrahi tedavinin ozellikleri agisindan
sunulmustur.

Olgu Sunumu

Dogumunun 8. giiniinde digkisimin vajenden geldigi
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ve aniisiiniin olmadign farkedilen hastaya ‘rektovaji-
nal fistiillii anal atrezi’ én tamsi ile kolostomi agil-
masi énerilmis ancak éneri aile tarafindan kabul
edilmemigtir. Hasta beg vl sonra giderek artan ka-
rin sisligi ve kusma nedeni ile tekrar bagvurmugtur.
[kinei bagvurusunda vapilan laparotomide perito-
neal refleksivonun 1-2 cm proksimaline kadar ¢ikan
dar kolon segmentinin ardindan hepatik fleksuraya
kadar ulasan pog tarzt geniglemis kolon dilatasyonu
gozlenmigtir, Ivi gelismemiy ¢ekum ve apandiksin
hemen distalinden sag transvers loop kolostomi
agilmuig ve daralmig kolon duvarlarindan alinan bi-
yopsilerde aganglionosis tanisi ameliyat sonrasi
konulmustur. Rekonstriiktif cerrahive gelmek iizere
taburcu edilen hasta 8 yil takip digt kaldiktan sonra
13 vaginda tekrar bagvurmugtur. Bu arada agilan
sag transvers loop kolostominin hemen hi¢ ¢caligma-
digt ve gaita pasajinin kolostomiden atlayarak dis-
tale gectigi, dig goriiniimii normal digi yapisinda
olan labial dudaklar arasindaki meadan degarj
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oldugu gériildii. Gluteal kas yaptst normal idi.
Ailesi sekiz vilhik siirede hastamn hi¢hir iirolojik ve
genital sikayetinin olmadigini belirtii. Kolostomi
revizyonu icin yapilan eksplorasyonda veterli prok-
simal kolon bulunamadi ve terminal ileum ug
ileostomi olarak distal kolonik agzm yanna agizlas-
nrildi. Yapilan klinik, radyvolojik ve sistoskopik
degerlendirmeler sonunda, sag ve solda inferolate-
ral yerlesimli iki ayrt vajen ve uterus yvaptlarim,
iiretramn ve daha once aganglionik olarak deger-
lendirilmis olan rektumun aym bosluga agildigr ve
bu iirogenital siniisiin vaklagik 5 cm uzunlugunda
oldugu saptanarak (Sekil 1) hastaya kloakal malfor-
masyon tamst konuldu (Resim 1). Rektumun iiretra
ve mesane boynu ile ortak duvar olugturdugu., her
iki vajino-uteral vapilarin ise iiretra ve rektal yapi-
larin infero-laterallerinde, birbirlerinden V' harfi
seklinde ayri ve 2-3 cm boyunda ortak bir duvar

olusturacak sekilde olduklari gizlendi.

Hastaya kloakal malformasyona eslik eden DPK,
HH ve bilateral separe vajino-uteral duplikasyon
anomalileri tanilart ile rekonstricktif onarim plan-
landr. Tiim bagirsak hazirhginin ardindan cerrahi
islem abdomino-perineal yaklagim ile 3 agamali
olarak gerceklestirildi: Perineal asamada; iiretrop-
lasti. abdominal asamada; dar aganglionik kolonun
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Resim 1. Kloakal bosluga kontrast madde verilerck yapilan
radyografik incelemede; sag ve sol yerlesimli iki vajinal yap
(v), arka planda daha diigik Kontrast almig mesane (b) ve
iistte kolona (K) ait goriniam izlenmektedir.

(4 cm) rezeksivonu sonrasi ug ileostominin bozula-
rak ganglionik ancak pos yapisinda olan kolon
(10x15 cm) ile yan yana anastomozu ve son perineal
agamada ise; karn igerisinde olugturulan ileo-kolik
posun “pull-through” teknigi ile, yeri kas stimiilatdi-
rii ile belirlenen neoaniise tasinmasi. Son agamada
vajinoplasti ile 5-6 cm uzunlugunda ortak bir vaji-
nal kanal da olusturuldu.

Amelivat sonrasi sorunsuz sevreden hasta 6. giin
agizdan beslendi ve tiretra sondast 21. giin cekildi.
[Iriner kontinans tamdi ancak anal kirlenme (“soil-
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Sckil 1. Olgunun pelvis ici organtarimin anatomik yapisinin rekonstritksivon oncesi (A) ve sonrast (B) anatomik gorunimleri sema-

tik olarak izlenmektedir.
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ing") postoperatif iki ay boyunca ara ara devam etti.
Ameliyat sonrast on aydur takipte olan ve halen anal
dilatasyon programinda olan olgunun anal ve iiri-
ner kontinansi tamdr,

Tartisma

Kloakal anomaliler ¢ok nadir gériilen kompleks
anomaliler olup sikligr ellibin canli dogumda birdir
G:14). Anomali erken embriyogenez doneminde (4-
6. gestasyonel haftalar) gastrointestinal kanalin iiro-
genital siniisten trorektal septum yolu ile ayrisma-
sinda yetersizlik sonucu ortaya ¢ikar (268 Anoma-
linin siddeti bu kompleks embriyonel gelisimin han-
gi asamada ctkilenmis olduguna baghdir. Bundan
dolay: kloakal anomaliler bagka higbir dogumsal
anomalide goriillemeyecek kadar geniglikte farkli
dogumsal malformasyonlarla birlikte seyreder
(0.89.19), Persistan kloaka kuslar, siiriingenler ve ba-
21 baliklar igin normal bir anatomik yapi iken, in-
sanda ¢ok agir ve kompleks bir dogumsal anomali-
dir (28914 Kiz ¢ocuklarinda goriilecek en agir
ARM tipi olan kloaka anomalisi eger iyi tedavi edil-
mezse agir komplikasyonlar ve hatta 6lim ile so-
nuglanabilir.

Kloakal anomalilere eslik eden ek malformasyonlar
siklikla kemik pelvis igi organlarda olup bunlar vaji-
no-iiteral 7% ureteral (789 renal (1), vesikal )
ve rektal (1.7.1L14) anomalilerdir. Nadir olarak bera-
berinde; vertebral, spinal, kardiak ve gastrointestinal
anomaliler, sakrokoksigeal teratomlar ve ekstremite
deformiteleri goriilebilir (14),

Olgumuzda kloakal anomaliye ek olarak vajino-iite-
ral duplikasyon ve gastrointestinal sistemin iki ayri
anomalisi olan HH ve DPK saptandi. Kloakal ano-
maliye miiller kanali duplikasyonlarinin eslik etmesi
sik olarak goriilse (>14) de biyle kompleks bir yapi-
ya ayrica HH ve DPK’nin eglik etmesi Ingilizce lite-
ratiirde daha 6nce bildirilmemistir. ARMlerin HH
ile birlikteligi bilinmekle birlikte sikligi konusunda
(% 0.4 -% 3.5) netlik yoktur ('3, ARM’ler iginde
kloakal anomalilerin azligi 9 (% 9) dikkate alind-
ginda HH'nin kloakal anomaliye eslik etmesi daha
da nadir bir durumdur. Olgumuzda ayrica kolonun
nadir bir dogumsal yapisal anomalisi olan ve ‘do-
gumsal kisa kolon’ olarak da isimlendirilen ‘pouch’
kolon anomalisi de vardi. Kiz gocuklarinda daha da

az goriilen DPK nadir bir yapisal anomali olup sik-
hikla kuzey Hindistan’dan rapor edilmigtir (34.12),
Chadha ve arkadaglani ARM'ye eslik eden DPK'I
10 kiz gocugundan hareketle ‘pouch’ kolonun prok-
simalinde kalan kolon uzunluguna ve apandiks-ge-
kum yapisina gére DPK anomalisinde sintflamaya
gitmiglerdir ). Chadha’nin DPK tiplendirmesine
gore olgumuz hepatik fleksuraya kadar var olan nor-
mal kolon yapisi ve distalinde devam eden *pouch’
kolon yapisindan dolayi tip 111 iginde degerlendirile-
bilir. Ancak bizim olgumuzda ‘pouch’ kolon yapisi-
nin distalinde bulunan 4 cm’lik aganglionik dar ko-
lon segmentinin varligi olgumuzu bu simiflandirma-
da tip III"lin bir farkli alt tipi haline getirmektedir.

Kloakal anomaliler ¢ok gesitli anatomik tipler sergi-
leyebildiklerinden ve buna ek olarak agir anomaliler
eslik ettiginden, bu tiir hastalarin rekonstriiktif cer-
rahisi planlamirken, cerrah tiim bu olasi anatomik
farkliliklan dikkate almalidir. Hasta klinik, radyolo-
Jik ve endoskopik yollarla dikkatlice incelenmeli, ve
olguda hayati tehdit edebilecek masif reflii, mega-
lireter, Ureteropelvik bileske obstriiksiyonu gibi iiro-
lojik problemler varsa ciddi renal hasar olugsmadan
girigimde bulunulmalidir (2.7,

Cerrahi tedavide, rektumun iirogenital siniise girigi
algak yerlesimli olan olgularda kolostomisiz tek
seans anoplasti yapilabilecegi belirtilmekte (!0 ise
de, bu olgularm biiyiik ¢ogunlugunda rektumun iiro-
genital siniise supralevator diizeyde agilmasi nedeni
ile definitif onanim éncesi kolostomi agilmasi éneri-
lir @10, Ancak olgumuzda oldugu gibi kloakal ano-
maliye eslik eden ek anomalilerin varh@inda izlene-
cek cerrahi plani farkli olmak zorundadir. Olgumu-
zun bes yaginda iken bagirsak obstriiksiyonu tablosu
ile bagvurdugu ve laparotomi sonrasi DPK ve HH
tanilanint kondugunda, iyi gelismemis proksimal ko-
londan yapilan loop kolostominin takip disi kaldigi
yillarda hi¢ ¢alismadigi gozlenmistir. Her ne kadar
kloaka anomalisinde kolostomi 6n cerrahi tedavi
olarak Gnerilse de DPK varliginda etkin fekal drenaj
ancak ileostomi ile saglanabilir . Bu durum olgu-
muzda son bagvuruda rekonstriiktif cerrahi oncesi
tleostomi agilarak giderilmistir. Hendren ) rekon-
striiktif cerrahi igin ideal tedavi yasim 9 ile 18, aylar
arasi olarak ifade etmigtir. Olgumuzda sosyo-kiiltii-
rel nedenlerden dolay: ilk ameliyati olan kolostomi
ancak 5 yasinda, rekonstriiktif cerrahi ise ancak 13

83



yasinda yapilabilmistir. Rekonstriiktif cerrahinin
kloakal anomali olgularimn ¢ogunda posterior sagit-
tal anorekto plasti (PSARP) teknigi ile yapildigi bil-
dirilmektedir (290, Ancak iirogenital siniisiin 35
mm- den daha uzun oldugu olgularda PSARP tekni-
ginin ideal olmadigt da belirtilmektedir (1. Olgu-
muzda hem kloakal anomaliye eslik eden DPK ve
HH gibi gastrointestinal anomalilerin abdominal yol
ile girisim gerektirmeleri, hem de tirogenital sintisin
50 mm uzunlugunda olmasi nedenleri ile abdomino-
perineal yaklagim tercih edildi. Burada ug ileostomi
ile ganglionik kolonik pos stepler yardimi ile yan
yana anastomoz edilerek ileal fegesin sivi iceriginin
kolonik rezervuarda emilimi ve defekasyonun sekil-
li olmasi hedeflendi. Kolonik posun oldugu gibi kul-
lamlmasinin uzun dénemde basta pos enfeksiyonu
ve barsak obstriiksiyonu olmak iizere bazi kompli-
kasyonlarla beraber seyredebilmesi nedeni ile uzun
dinem klinik ve radyolojik takipleri gereklidir. Co-
cuk yas grubunda ileo-anal anastomozlara siklikla
iilseratif kolit ve ailesel adenomatiz poliposis koli
gibi sistemik kolorektal hastaliklarin cerrahi tedavi-
sinde bagvurulmakta ve ileo-anal J-pouch ameliyat-
lan yapilmaktadir. Sistemik kolorektal hastaliklarda
kolonun kendisi hastahgin kaynagi oldugundan ¢i-
karilmakta ve rezervuar amact ile ileumdan J-pouch
olusturulmaktadir. Olgumuzda da oldugu gibi fekal
inkontinans ve anal striktiirler hem bu tiir ileo-anal
J-pouch ameliyatlarinda hem de neo-aniis olusturu-
lan olgularda karsimiza gikabilecek komplikasyon-
lardir.
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