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Summary

Rare types of anorectal malformation: Report of three
cases

Three rare anorectal malformation are presented: A two-
month-old girl with a H-rype congenital anovestibular fis-
tula and normal anus. A case of a one-year-old boy with
translevator type anal atresia and perineal fistula and
bifid scrotum and a third case of five-month-old boy with
an ectopic anus on the right gluteus. Anatomy, emb-
ryology and treatment of these rare anorectal mal-
formation types are reviewed.
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Giris

Anorektal malformasyonlar (ARM) 1/4000-5000
canli dogum oraninda izlenir (13), Embriyolojik ha-
yattaki cesitli teratojenik faktorlerden kaynaklandig:
diistiniilmektedir @,

ARM'ler farkli sekillerde simflandirilmigtir. Spekt-
rumun bir ucunda hemen hemen kas kompleksinin
normal oldugu algak tip defektler, diger ucunda ise
kas kompleksinin iyi gelismedigi yiiksek tip de-
fektler bulunur. Defektlerin bazilan ise daha komp-
leks malformasyon ve/veya deformasyonlar seklinde
goriilebilir &8,

Sik rastlanilmayan ARM tiplerinden 3 olgu literatiir
esliginde degerlendirilerck sunuldu.

* XIV. Ulusal Cocuk Cerrahisi Kongresi'nde sunulmustur (Pa-
mukkale, 26-30 Eyliil 1995) B
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Dali, 55139 Kurupelit, Samsun
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Olgu Sunumu

Olgu 1: Iki aylik kiz hasta, vajenden gaita gelmesi
yakinmast ile klinigimize bagvurdu. Yapilan fizik in-
celemede, aniisiin normal pozisyonda oldugu ve
sfinkter toniisiiniin normal oldugu tespit edildi. Ves-
tibiilde ise yaklasgik 5 mm'lik bir agilimi olan fistiil
saptandi. Fistiilden yerlegtirilen metal stile esliginde
yapilan rektal tuge ile stilenin ucu linea pektineadan
vaklasik 0.5 cm proksimalde hissedildi ve "H tipi
anovestibiiler fistiil” tanist konuldu (Resim 1). Genel
anestezi altinda fistil trakti, Tsuchida ve ar-
kadaglarinin tarif ettigi cerrahi teknik ile eksize edil-
di. Ameliyat sonrasi birinci yilda niiks gériilmezken,
iyilesme minimal bir skar dokusu ile oldu.

Olgu 2: Bir giinliik erkek hasta mekonyumunu ya-
pamamast yakinmast ile klinigimize basvurdu. Ya-
pilan fizik incelemede imperfore aniis, bifid skrotum
ve perineye acilan fistiil bulundu (Resim 2). Cekilen
invertografide levator seviyesinde anal atrezi go-
riintiisii meveuttu. Fistiilden stent sokularak yapilan
incelemede, stentin Uretraya paralel olarak iler-
ledigi tespit edildi. Olgu translevator tip anal atrezi
kabul edilerek, sigmoid kolostomi agildr ve 8 aylik
iken posterior sagittal anorektoplasti (PSARP) ya-
pildi. Ameliyatta rektum ile fistiil birlegim yerinin
biilber iiretra seviyesinde oldugu, fistiil traktinin
tiretraya paralel olarak ilerleyip perineye agildig
tespit edildi. Ameliyat sonrasi komplikasyon iz-
lenmeyen olgunun dilatasyon programu siirmektedir.

Olgu 3: Bes aylik erkek hastada sagda gluteal aci-
limly ektopik aniis belirlendi. Fizik incelemede; sag
ekstremite sola oranla kisa ve atrofikti. Sagda pes
equinovarus deformitesi mevcuttu. QOlgunun aniisti,
normal acthm yerinin 2.5 cm sag yamnda gluteus
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Resim 1. Normal aniislii "H tipi anovestibiiler fistil" gori-

niimii.

Resim 2. Bifid skrotumlu ve perineal fistillii anal atrezili ol-
gunun giriniimi,

Resim 3. Gluteal ektopik aniisiin orijinal gorinimai.

lizerinde ektopik aniis olarak tamimland: (Resim 3).
Baryumlu kolon grafisi normal gériiniimdeydi. Bil-
gisayarl tomografi ile alt lomber ve sakral ver-
tebrada aks bozuklugu ortaya konuldu. Sakrum sag
béliimiinde ve sag iskiumda disgenezi seklinde kemik
anomalileri mevcurtu. Genel anestezi altinda ya-
pilan elektriksel kas stimiilasyonunda eksternal anal
kas yapisimin iyi gelismis oldugu belirlendi. Ancak
anal kas yapilari orta hattan ziyade sola dogru oblik

Resim 4. Gluteal ektopik aniislii olguda neoaniisiin son gi-
rundmii.

verlegsim gostermekteydi. Hastaya dnce sad trans-
vers loop kolostomi acildl.

Birbuguk ay sonra PSARP teknigi ile sag gluteusda
rektum goriiniimiinde olan kolonik segment yaklagik
15 cm. serbestlegtirildi ve sol gluteusda kas stii-
miilatérii ile belirlenmis olan anal kas yapilarinin
bulundugu bolgeye tasinarak neoaniis olugturuldu
(Resim 4). Hastanin alti ay ve bir yullik takiplerinde
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glinde dort kez semi-solid kivamda gaita yaptig
ancak sag alt ekstremite ile ilgili problemlerin
devam ettigi saptandi.

Tartisma

Anal ve rektal agenezise genellikle perineal, vajinal
veya lretral bir fistiil eslik eder. Kizlarda siklikla
retrovestibiiler veya rektovajinal fistiil ile birlikte
bulunur "9, Normal anatomik yerlesimli ants ile
rektovajinal veya rektovestibiiler fistiil, anorektal
anomaliler icinde % 1'den az olarak goriilmektedir
2), Bu anomali "Sindirim kanalinin ¢ift sonlanmasi1”
veya "Anal atrezisiz rektovestibiiler fistiil” seklinde
isimlendirilmistir .

Normal aniislii, rektovajinal fistiilli ilk kiz hasta
Brayndorf ve Madsen tarafindan tanimlanmistir 4
Fistiil nadiren rektovajinal olarak tarif edilirken, bir-
¢ok olguda anovestibiiler yerlesimlidir. Stephens ve
Smith bu anomaliyi perineal kanal olarak isim-
lendirmistir. Bu hastalarin bir kisminda aile anam-

nezinin pozitif olmasi, beraberinde anal stenoz veya .

ektopik aniistin eslik etmesi, fistiil traktinin squamoz
cpitelle doseli olmast anomalinin konjenital ol-
dugunu diisiindiirmektedir ¥,

Normal yerlesimli aniis ile konjenital fistiiliin emb-
riyolojik temeli tartismalidir. Van der Putte bununla
ilgili yeni bir teori ortaya atmustir. Buna gére, klo-
akal membranin ortasinda izole bir defektin bu-
lunmasi veya kloakanin parsiyel duplikasyonu gek-
linde gelismesiyle ya da rektovestibiiler fistiillii
membranéz anal atrezilerde membranin spontan riip-
tirli ile bu anomalinin olustugu digiiniilmektedir
(12), Tedavisi cerrahidir. Tsuchida ve ark. anal ka-
nalda dikis bulunmasinin niikse yol agabilecegini be-
lirterek fistiil trakti ile rektum 6n duvarinin eksize
edilip, aniise tekrar yeniden dikilmesi seklindeki cer-
rahi yaklagimi tavsiye etmislerdir ('), Biz de olgu-
muzda buna benzer tedavi uyguladik. Niiks goriil-
mezken, minimal bir skar dokusu ile iyilesme sag-
landu.

Erkeklerde izlenen anokiitandz fistiilli anorektal
malformasyonlarda genellikle rektal posun ucu le-
vator halkasimi gegmektedir ve anal sfinkter nor-
maldir. Ancak bifid skrotum ile genellikle rekto-
bulber iiretral fistiil birlikte izlenir ve rektum levator
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seviyesindedir ®, ikinci olgumuzda goriilen pe-
rineal fistiillli, ancak translevator tip anal atrezi nadir
bir ARM formudur, Imperfore aniis ile beraber bifid
skrotum veya hipospadias bulunmas: akla ilk rekto-
bulber iiretral fistiil ihtimalini getirmelidir.

Cerrahi tedavinin se¢iminde ve kolostomi endikas-
yonunda ARM tipinin biiyiik 6nemi vardir. Inf-
ralevator lezyonlarda kolostomisiz perineoplasti ya-
pilirken, translevator ve supralevator lezyonlarda ko-
lostomi gerekmektedir. Bu agidan perineal fistiillii
olgular1 degerlendirirken, beraberinde olan bifid
skrotum veya hipospadiasin mevcudiyeti, patolojinin
daha yiiksek oldugunu akla getirmelidir ©. Ame-
liyat 6neesi donemde rutin invertografiye ek olarak,
stipheli olgularda gerekirse ultrasonografi ve Man-
yetik Rezonans Goriintileme yontemleri  uy-
gulanmali ve anomalinin tipi tam olarak ay-
dinlatilmalidar.

Son yillarda anorektal malformasyonlarin embriyo-
lojisi hakkinda agiklamalar yapilmasina ragmen,
tirorektal septumun tek veya ¢ift olup olmadigy, iire-
ter ve mezonefrik kanallarda yer alan interpozis-
yonlarin ve eksternal kloakanin gelisimi hakkinda
hala tartismalar s6z konusudur (?. Kominikan tip
ARM'lerdeki fistiil olusumuyla beraber iirorektal
septum ve Rathke kivrimlarinda da gelisimsel prob-
lemler oldugu Stephens tarafindan gédsterilmistir.
Bununla beraber her iki cinste multipl anorektal ag1-
limlarin embriyolojik bozukluktan ziyade, sonradan
kazanildiklarina dair yeni teoriler vardir. Orifis ¢ev-
resindeki perineal sepsisin 6nemli bir faktor oldugu
vurgulanmaktadir 1+48),

Ornegin ¢ok nadir gériilen "skrotumun transvers bis-
section"larinin malformasyondan ziyade perineal bir
deformasyon oldugu diisiiniilmektedir. Ozellikle bu
tip anomaliler pes equinovarus, bas parmak ano-
malisi ve dizdeki basi izleri gibi el ve ayak de-
formiteleri ve sakral skoliozis veya vertebral de-
fektler ile beraber gériilmektedir. Bu anomalilerin
hepsinde intrauterin direkt veya indirekt amniyotik
membran basisi oldugu diisiiniilmektedir 79,

Literatiirde {iciincli olgumuza benzer kompleks bir
defekt tarif edilmemistir. Olgumuzda bulunan sag
ayak atrofisi ve pes equinovarus deformitesi emb-
riyolojik gelisim defektinden ziyade, belkide direkt
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veya indirekt amniyotik membran basisiyla agikla-
nabilir. Iskiatik sinir trasesi boyunca uzanan tam bir
fistiil goriiniimiinde olan anormal lokalizasyondaki
acilimin sag alt ekstremitedeki atrofik degisikliklere
direkt olarak neden olabilecegi de ileri siiriilebilir.

Olgumuzda eksternal anal sfinkter yapilarinin oblik
olarak sola dogru yer degistirdigi elektriksel kas sti-
miilatorii ile tespit edildi. Eksternal kas yapilar ol-
gumuzda normal goriiniimdeydi. Anal bdlgenin
embriyolojisi degerlendirildiginde eksternal ge-
nitalyayr olusturan ‘“perineal mound"un da ge-
lisimsel olarak etkilendigi diisiiniilmektedir. Bu du-
rumun ag¢iklanmasinda lokal enfeksiyon, direkt veya
indirekt amniyotik membran basisina bagh "perineal
mound"da gelisimsel deviyasyon meydana geldigini
zannediyoruz.

Olguda uygulanan cerrahi teknikte iki énemli nokta
stz konusudur. Birincisi, fistiiliin iskiadik sinirden
diseksiyonu ¢ok titiz olarak yapildi. Ikincisi, kas
kompleksinin bu olguda normal sagital planda ol-
mamasi ve eksternal sfinkterin sola oblik olarak ver
degistirmesiydi. Bu, operasyona baslamadan &nce
elektriksel kas stimiilatorii ile degerlendirildi. Sonug
olarak nadir bir 6rnek olan olgumuzun gelecekte li-
teratiirde ki benzer olgularla beraber degerlendiril-
mesinin faydali olacagini diisiiniiyoruz.
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