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ONSOZ

Saglik, insanligin yaratisinin ilk ddneminden beri her zaman
bilimin ve teknolojinin merkezinde yer almis, ayn1 zamanda bilime
ve teknolojiye de yon vermistir. Bu bakimdan saglik, ge¢misten
glinlimiize bilim insanlarinin en ¢ok iizerinde calistig1 bilim alam
olmustur. Bilimin gelismesinde uzmanlasmanin 6nemli bir yeri
vardir.

Cocuk Cerrahisi, fetiislerin, bebeklerin, c¢ocuklarin,
ergenlerin ve geng yetiskinlerin cerrahisini i¢eren bir cerrahi alt
uzmanlik dalidir. Pediatrik cerrahinin alt uzmanlik alanlar1 sunlari
igerir: yenidogan cerrahisi, minimal invaziv cerrahi (Laparoskopi ve
Torakoskopi) ve fetal cerrahi.

Cocuk Cerrahisi de dahil tiim tibbi alanlarda mevcut bilgiler
hem yenilenmekte hem de artmaktadir. Bilgi donanimli kaliteli bir
hekim olmak i¢in ve mesleki gorevlerini en iyi bir bicimde yapmak
icin her hekim bu ilerlemeleri yakindan takip etmek zorundadir.
Saghgin tiim alanlarinda oldugu gibi bu alanda da bu meslegine
goniil vermis Cocuk Cerrahisi’ nde gorev alan tiim bilim insanlarinin
ve ¢alisanlarin gelisiminde multidisipliner bir yaklasimla hem temel
ve hem glincel bilgilere sahip olmak olduk¢a 6nemlidir.

Bu amagla ‘‘Cocuk Cerrahisi Hastaliklarina Bakis ve
Deneyimli Yaklagim’’ isimli kitap ile iilkemizde saglik bilimlerinin
farkli disiplinlerinden bilimsel ¢alismalar1 derleyip, temel ve giincel
bilgileri siz degerli okuyucularimiza aktarmayi amagladik. ‘‘Cocuk
Cerrahisi Hastaliklarina Bakis ve Deneyimli Yaklagim’® kitabina
bilimsel ¢aligmalartyla katki saglayan ve destek veren
akademisyenlerimize cani goniilden tesekkiir ederiz.

Editor

Dog. Dr. Mehmet Uysal
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Hirschsprung Hastaligr Tanih Olgularda Cajal Hiicre
Dagilimi ve Klinik Yansimasi

Aliye KANDIRICI
irfan KARACA
Zehra Giinyiiz TEMIR

Giris

Hirschsprung Hastalig1 (HH), kolonun distal kisminda en ¢ok
rektosigmoid bolgede ve rektumda parasempatik pleksus
ganglionlarinin konjenital yoklugu nedeni ile gelisen, kronik
parsiyel, fonksiyonel bir intestinal obstruksiyondur. (Rowe &
ark.,1995) Etiyolojisi  kesinlik kazanmamakla birlikte ilk
calismalarda ganglion hiicrelerinin yoklugu, noral krest hiicrelerinin
g6¢ kusuruna baglanmis olmakla birlikte giincel ¢alismalarda gog
eden noral krest hiicrelerinin canli kalmadigi yada diferansiye
olmadig ileri siirilmiistiir. (Newgreen & Young.2002, Kobayashi,
O’Brian & Puri.1992, Hirobe, Doody & Rayn,1994)
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Embriyolojik olarak noroenterik hiicreler, ndral krestten
gastrointestinal sistemin ilk kisimlarina go¢ eder ve sonra distale
ilerlerler. (Martucciello,1997) ESS i¢in hiicre kaynaginin vagal ndral
krest oldugu ve hiicrelerin gastrointestinal sistemi rostrokaudal dalga
seklinde kolonize ettigi saptanmistir. Lumbosakral noral krest,
ESS hiicrelerinin en distal barsakla sinirli kalan minor kismini
olusturur. Vagal hiicreler ¢ikartilinca, lumbosakral kdkenli ESS
hiicrelerinin saptanmas1 ve lumbosakral hiicrelerin vagal hiicreler
ulasmadan once, girmede gecikmesi, lumbosakral hiicreler ile vagal
hiicreler arasinda bir iliski oldugunu diisiindiirtir. (Solari, Piaseczna
Piotrowska & Puri, 2003)

Gastrointestinal sistemin (GIS) normal motilitesi, enterik
sinir sistemi (ESS), diiz kas tabakalar1 ve Interstisyel Cajal
hiicrelerine (ICH) baghdir. ICH 1893°de ilk olarak Ispanyol
histopatalog Santiago Ramon y Cajal tarafindan "gastrointestinal
kanalin muskularis eksterna ve villoz stromasindaki fibroblast
benzeri hiicreler” olarak tanimlanmis ve gastrointestinal sistemde
gosterilmistir. (Cajal, 1893) Bu hiicreler alt 6zofagus’dan aniise
kadar tiim intestinal sistemde, yogun olarak myenterik pleksuslar
cevresinde bulunmaktadir. Submukozal meissner pleksusu ve barsak
duvar1 boyunca tek tek dagilmislardir. Anastomoz yapma &zelligi
olan sitoplazmik uzantilariyla, barsak diiz kaslari ile otonomik
sinirler arasinda baglant1 olusturup pacemaker hiicreleri ve gerginlik
resesptorleri halinde barsak motilitesinin kontrolunde rol oynar.
(Faussone- Pellegrini, 1992) Elektron mikroskobunda bu hiicrelerin
plazma membranin altinda aktin filamanlar, ¢cok sayida genis
mitokondri, bol ve iyi gelismis diiz endoplazmik retikulum,
mikrotubiiller, kaveoller, uzun sitoplazmik uzantilar, inkomplet
eksternal lamina ve sinaps benzeri yapilara igerdigi saptanmistir. Bu
nedenle ICH’> leri, hem noéral hem de myeoid &zellikler
tasimaktadirlar. (Newgreen & Young 2002) ICC’ler embriyolojik
olarak noral krest kaynakli enterik noronlar ve glialardan bagimsiz
olarak gelisir ve esas olarak c-Kit-pozitif mezenkimal Oncii
hiicrelerden kaynaklanir (Kliippel& ark 1998 , Torihashi, Ward
&Sanders 1997, Lecoin, Gabella&Le Douarin 1996,) Young, 1996)
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Ayrica, ICC'lerin normal gelisimi mast/kdk hiicre biiylime faktorii
reseptOrii  olarakta bilinen tirozin-protein kinaz Kit ICH’larin
belirteci olarak tanimlanan c- kit ekspresyonuna bagli oldugu
gosterilmistir. (Komuro, Tokui&Zhou 1996, Huizinga& ark.1995)

Mezenkimal ICH prekiirsorleri, c-kit reseptorlerini tasir. Kit
ligandin noronal veya diiz kas hiicrelerinden kaynaklanmasina bagl
olarak ICH-myenterik (ICH-MY) veya muskuler (ICH-IM) olarak
gelisir. (Solari, Piaseczna Piotrowska & Puri, 2003) C-kit pozitif
hiicrelerin kayb1 veya azalmasinin gerek anormal ganglion hiicreleri
ile birlikte intestinal motilite bozukluklarina (HH, hipoganglionozis,
Chagas Hastalig1), gerekse normal ganglion hiicrelerinin bulundugu
kronik idiopatik intestinal psddoobstriiksiyon sendromu, megasistis
mikrokolon  hipoperistalsiz ~ sendromu,  gecici  neonatal
psodoobstriiksiyon ve kistik fibrozis olmaksizin mekonyum
obstruksiyonu gibi patolojilere eslik ettigi ortaya konmustur.
(Taguchi, Suita Masumoto & Nagasaki, 2005) HH’da aganglionik
segment, gecis zonu ve ganglionik segmentler arasinda ICH dagilinm1
farkliliklarina dair yapilmis ¢alismalarda, birbiriyle ¢elisen sonuglar
alimmistir (Newmané&ark,2003, Taguchi&ark,2003, Piaseczna -
Piotrowska, Solari&Puri P, 2003, Rolle& ark. 2002) HH nedeniyle
definitif cerrahi girisim gecirdikten sonra, konstipasyon veya
rekiirren intestinal dismotilite problemleri ile
karsilagilmaktadir.  Sinirli  sayida yapilan Orneklerle yapilan
calismalarin bir kisminda, postoperatif donemde devam eden
sorunlarin, ICH dagilim kusuruna bagli olabilecegi bildirilmistir.
(Rolle& ark. 2002) Cogu seride, HH’da definitif cerrahi sonrasinda
barsak motilite bozukluklarinin oran1 % 30-45 olarak bildirilmistir.
(Schulten, Holschneider&Meier-Ruge,2000,
Ure, Holschneider&Meier-Ruge 1993, Hackam, Superina &Pearl,
1997) Smirh sayida yapilan orneklerle yapilan ¢alismalarin bir
kisminda, postoperatif dénemde devam eden sorunlarmn ICH dagilim
kusuruna bagli olabilecegi bildirilmistir. (Faussone- Pellegrini,1992)

Hirschsprung Hastaligin’da ICH agmin yogunlugu ile ilgili
yapilan ¢aligmalarin verileri uyumsuzdur. Yamataka ve ark yaptigi
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calismada ICH aginin kesildigi ve HH hastalarmin aganglionik
segmentlerinde ICH’ nin seyrek oldugu bulunmustur. (Yamataka,
Kato&Tibboel 1995) Ancak daha sonra Vanderwinden ve ark
yaptig1 ¢aligma da, bu hastalarin aganglionik kolon segmenti ve
etkilenmemis kolon segmenti arasinda ICH dansite ve diizeni
acisindan bir farklilik saptanmamustir. (Vanderwinden& Ark, 2000)
Horisawanin makalesinde ise, tim ICH subpopulasyonlarmin
etkilenmedigi gosterilmistir. Myenterik pleksusla iliskili olan ICH
normalken, sirkiiler kasla iligkili olan ICH nin sayis1 belirgin olarak
diistik olarak saptanmistir. (Horisawa, Watanabe& Torihashi, 1998)
Taguchi ve ark., definitif operasyon sonrasi normoganglionik
segmentte noronlarin normal dagilimma ragmen, c-Kit pozitif
hiicrelerin azalmasina bagli motilite bozuklugu olasiligin1 gz dniine
alinarak rezeke edilen barsak segmentlerinde c-kit degerlendirilmesi
ile klinik sonuglarin Onceden ortaya konulabilecegini ©ne
stirmiislerdir. (Taguchi, Suita Masumoto & Nagasaki, 2005) Buna
karsin Newman ve ark., HH nedeni ile opere olan hastalarda iICH
dagilimin1 normal olarak saptanmistir. Enterik néronlarin anormal
dagilimi ya da yokluguna ragmen tiim bunlardan bagimsiz olarak
ICH’nin gelisip farklilagtigr gériilmiistiir. (Newman&ark,2003)

Behget Uz Cocuk Hastaliklar1 ve Cocuk Cerrahisi Hastanesi
Cocuk Cerrahisi Kliniginde yapilan tez calismasinda 1996-2007
yillar1 arasinda HH tanili hastalarda definitif cerrahi sonrasi
semptomlart devam eden olgular ile sorunu olmayan olgulardan
olusan iki grup hastanin dosyalar1 ve patoloji preparatlarinin
retrospektif olarak incelenerek ICH yogunlugu agisindan
degerlendirilmis ve histopatolojik sonuglar1 klinik tablolar ile
kargilagtirilmistir.  Operasyon — materyalinde  néromuskuler
innervasyon igin S-100 protein, interstisyel Cajal hiicreleri igin c-Kit
ve ganglion hiicreleri i¢in ret-onkoprotein kullanilmistir. Kontrol
grubu olarak aymi yas grubunda olan ve herhangi Dbir
gastroenterolojik problemi olmayan otopsi yapilan olgularin
rektosigmoid barsak 6rneklerinden yararlanilmistir.



Hasta gruplar ve doku ornekleri

1996- 2007 yillar1 arasinda HH nedeni ile definitif operasyon
uygulanmig 5’1 kiz, 31°1 erkek yas ortalamas1 1,72+4.05 (3 giin — 16
yas) olan toplam 36 olgudan alinan ganglionik ve aganglionik barsak
rezeksiyonuna ait 68, 5 olguda kontrol grubu olarak toplam
73 patoloji materyalleri retrospektif olarak degerlendirildi.

Olgular; HH nedeni ile definitif operasyon (Duhamel - 24,
TEP - 80) sonrasinda enterokolit ve striktiir gelisen 12 olgu Grup I,
definitif operasyon sonrasi barsak motilite bozuklugu olmayan 20
olgu grup II olarak iki gruba ayrildi. Kontrol grubunda
gastrointestinal sistem yakinmasi olmayan 5 adet otopsiden elde
edilen inen kolon 6rnekleri pozitif kontrol olarak kullanildi. Ayrica
total intestinal aganglionozis nedeni ile takip edilen ve izlemleri
sirasinda  exitus olan 4 olgunun aganglionik segmentleri
histopatolojik olarak degerlendirildi. Olgulardan alinan patolojik
ornekler S-100, ret-onkoprotein ve c-kit dagilimlar1 agisindan
incelendi. Gruplara ait veriler Tablo 1’de belirtilmistir.

Tablo I: Hasta gruplart

Olgu | Yas Kiz/Erkek | Orneklenen
Sayist | Ortalamast | Sayisi Ganglionik/aganglionik
kolon segmenti sayis1
Grup | 12 1.80 + 1K/11E | 24
4.33
Grup Il 20 1.75 4K/ 16E | 40
4.33
Total 4 3 giin 0K/ 4E 4
Intestinal
Aganglionozis
Kontrol 5 1,40 + 1K /4E 5
1.34
Toplam 41 1.72 + 6K/35E | 73
4.05
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Histopatolojik inceleme

Hastalara ait klinik dosyalar ve patoloji raporlar1 geriye
dogru gozden gegirilerek, uygun patoloji bloklar1 sec¢ildi. Bu
bloklardan 4’er adet 5 mikron kalinhiginda kesitler elde edildi.
Kesitlerin 3’er tanesi polilizinli lamlara, 1 tanesi rutin lama alindi.
Her olguya ait preparatlar Hematoksilen-Eozin (HE) ile tekrar
gozden gecirildi. Ganglionik ve aganglionik segmentler belirlendi.
Belirlenen preparatlara immunohistokimyasal olarak avidine-biotin
peroksidaz (Scy Tek Laboratories, Utah, USA; UHP125) yontemi ile
S-100 (Dako, USA; N1573), Ret-onkoprotein (Thermo-Fisher
Scientific, UK; MS 1120-R7) ve c-kit (Dako, Denmark; A4502)
boyamasi yapildi. Kromojen madde olarak DAB (3,3’
Diaminobenzidine)  kullanildi.  Tim  immunohistokimyasal
boyamalarda tiretici firmanin 6nerdigi diliisyonlar kullanildi. S-100
icin pozitif kontrol olarak malign melanom, ret-onkoprotein i¢in
augmentasyon operasyonunda kullanmilan 06zellik tasimayan
intestinal segmentin ganglion hiicreleri, c-kit i¢in ise kutandz
mastositoz olgusu pozitif kontrol olarak kullanildi. Tim
boyamalarda negatif kontrol uygulandi. S-100 icin kahverengi
boyali 100 um’den daha biiyiik sinir pleksuslari; Ret-onkoprotein
icin sitoplazmik kahverenkli boyanma gosteren sinir hiicreleri; c-Kit
icin ise submukozada ve kas dokusu igerisindeki sitoplazmasi
kahverengi boyali igsi veya yildizs1 hiicreler pozitif boyanma olarak
kabul edildi. Sayimlar sirasinda igsi sekilli c-kit (+) hiicreler
degerlendirmeye kabul edildi. Hiicre gévdesi poligonal, oval ve
ganglion olmas1 muhtemel olan hiicreler c-kit sayiminda goz oniine
alinmadi.

Her olguya ait preparatlarda x10’luk objektif biiylitmesinde
10 degisik alanda Olympus DP2-BSW goriintii analiz sistemi
kullanilarak 500.000 um? deki S-100 ile pozitif sinir pleksuslar1 ve
ret-onkoprotein ile pozitif boyanmis ganglion hiicreleri sayildi. C-kit
icin ise x40’lik objektifte 10 degisik alanda 500.000 pm? deki pozitif
hiicreler sayildi. Her olgudaki birim alan igin ortalama sinir
pleksusu, ganglion hiicresi ve c-kit pozitif hiicre sayist hesaplandi.

Sayimda birim alami sinirlandiran gergeve lizerine diisen pozitif
-11--



alanlar sayima dahil edildi. Sayimda ganglion ve c-kit pozitif
hiicrelerin en yogun oldugu diistiniilen 10 alan segildi. C-kit (+) olan,
ancak lamina propriada yerlesmis hiicreler ve submukozadaki pozitif
boyanan yuvarlak veya oval hiicreler sayima dahil edilmedi.

Histopatolojik incelemeler Olympus BX40 mikroskopta ve
Olympus DP2-BSW goériintii analizi sistemi kullanilarak pediatrik
patoloji deneyimi olan bir patolog tarafindan olgularin oykiisii
bilinmeksizin kor olarak gergeklestirildi.

Istatistik varyasyon analizi

Her olguda birim alan i¢in ortalama sinir pleksusu, ganglion
hiicresi ve c-kit pozitif hiicre sayist hesaplandi. Grup I, II ve
kontrol olgularin ganglionik ve aganglionik segmentlerine ait
sonuglar, ANOVA - post hoc Tukey-HDS testi ile degerlendirildi. P
degeri < 0,05 anlaml1 kabul edildi.

Sonuglar

Grup I’de 1996-2007 yillar1 arasinda HH nedeni ile definitif
operasyon (Duhamel - 24, TEP - 80) sonrasinda enterokolit ve
striktiir gelisen 12 hasta vardi. K/E orani 2/10, yas ortalamasi 1.8 +
4.33(0-16) di. Ortalama izlem siiresi 25 ay (3 ay — 48 ay), segment
uzunluklari; 3’1 rektosigmoid, 8’1 uzun segment, 3’1 total kolonik,
postoperatif donemde semptomlarin ortalama ortaya ¢ikis stiresi 3,2
ay (lay-30 ay). Grup I’deki hastalarin semptom ve operasyon yaslari
ile tutulan segment uzunluklar1 Tablo II’de gdsterilmistir.
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Tablo II: Grup I'deki hastalarin semptom ve operasyon yaslari ile
tutulan segment uzunluklar

Hastalar | Semptom | Operasyon Definitif Tutulan Segment
Grup | Yast Yasi Operasyon | Uzunlugu

1 2/365y | 17/365y TEP US (PR’un 25. cm’i)
2 2/365y ly ATEP TKA

3 31365y | 2,5/12y TEP US (PR’un 28. cm’i)
4 3/365y 16y ATEP US (PR’un 50. cm’ i)
5 2/365y | 107365y TEP US (PR’un 25. cm’i)
6 3/365y 3/12y Duhamel [ US (PR’un 35. cm’i)
7 2/365y | 1,5y Duhamel | TKA

8 2/365y 2y Duhamel | TKA

9 0/365y 1,5y Duhamel [ US (PR’un 25. cm’i)
10 2512y |7y Duhamel | RS (PR’un 10. cm’i)
11 3/365y 4/12y Duhamel [ US (PR’un 25. cm’i)
12 14/365y | 35/365y TEP RS (PR’un 5. cm’1)

TEP: Transendorektal Pull-through, ATEP: Abdominoperineal
TEP, US: Uzun Segment, PR: Peritoneal Refleksiyon

Duhamel operasyonu sonrasi enterokolit 24 hastanin 6 sinda
%25 oraninda goriiliirken striktiir gériilmedi. Transanal Endorektal
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Pullthrough (TEP) sonrasi enterokolit 80 hastanin 2 sinde % 2,5,
striktiir 80 hastanin 4 “linde %5 oraninda goriildii.

Grup II’de definitif operasyon sonrasi barsak motilite
bozuklugu olmayan 20 hastanin K/E orani 4/16, yas ortalamasi
1.75+4.33 (0-16) di. Ortalama izlem siiresi 12,6 ay (3 ay-36 ay),
segment uzunluklari; 9’u rektosigmoid, 10’u uzun segment, 1’1 total
kolonik.

Kontrol grubunda, K/E oran1 1/4, yas ortalamas1 1.4+1.34 (0-
3) olan ve gastrointestinal sistem yakinmasi olmayan 5 adet
otopsiden elde edilen inen kolon 6rnekleri pozitif kontrol olarak
kullanildi. Ayrica klinigimizde total intestinal aganglionozis nedeni
ile takip edilen ve izlemleri sirasinda exitus olan hastalarin
aganglionik segmentleri histopatolojik olarak degerlendirildi.

Grup I hastalarin aganglionik boliimlerinde, C-kit (+) Cajal
hiicre sayis1 2.844+2.81, ganglionik béliimde 3.93+1.33, kontrol
grubunda ise 4.56+2.29 olarak saptandi. Bu grupta ganglionik ve
aganglionik boliimleri arasinda C kit (+) Cajal hiicre birim alandaki
sayisinin kontrol grubu ile karsilastirildiginda, sayisal olarak,
aganglionik boliimde C-kit (+) Cajal hiicrelerinin azaldig: saptandi.
Ancak istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. S-100 ile (+)
boyanmada ise, aganglionik bolimde 5.36+£2.83, ganglionik
boliimde 6.45+£2.48, kontrol grubunda ise, 6.56+1.68 olarak
saptand1. Aganglionik boliimde, S-100 ile (+) boyanma ganglionik
ve kontrol grubuna gore sayisal olarak azalmisti. Ancak istatistiksel
olarak anlamli fark saptanmadi. Veriler Tablo III’de 6zetlenmistir.
Grup [I’deki hastalarin ganglionik, aganglionik boliimlerinde ve
kontrol grubunda C-kit ve S-100 dagilmi da grafik 1°de
gosterilmistir.
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E3 5100
EE C-Kit

Grafik 1: Grup I'deki hastalarin ganglionik ve
aganglionik  béliimlerinde ve kontrol grubunda C-kit ve S-100
dagilimi

Tablo 11I: Grup I'deki hastalarin ganglionik ve aganglionik
béliimleri ve kontrol grubunda C Kit, S-100 birim alandaki sayist

Grup | Grup | Kontrol p
Aganglionik Ganglionik
S-100 5.36+2.83 6.45+2.48 6.56+1.68 0.515
C- Kit 2.84+2.81 3.93£1.33 4.56+2.29 0.288

Aganglionik boliimde S-100 ile (+) boyanan hipertrofik sinir
pleksuslari resim 1A’da, ganglionik boliimde normal boyutlarda S-
100 ile (+) boyanmis sinir pleksuslar1 resim 1B’de, ganglionik
bolimde CD 117 ile (+) boyanmis interfasikiiler yerlesimli Cajal
hiicreleri resim 1C’de, aganglionik bdlimde CD 117 ile (+)
boyanmis Cajal hiicreleri resim 1D’de, kontrol olgularindaki Cajal
hiicreleri ve sinir pleksuslari sirasiyla resim 2’de gdsterilmistir.
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Resim 1: A.Grup I'deki olgulardan birinde aganglionik béliimde
submukozal S-100 (+) hipertrofik sinir pleksuslart ( Resimde ok ile
gosterilen ) X40, DAB B. Grup I’deki olgulardan birinde
ganglionik béliimde normal boyutlarda S-100 ile (+) boyanmug
sinir pleksuslart X100, DAB C. Grup I’deki olgulardan birinde
ganglionik boliimde interfasikiiler lifler arasinda CD 117 (+) Cajal
hiicreleri X400, DAB D. Grup I’deki olgulardan birinde
aganglionik boliimde gelisigiizel dagilmig CD 117 (+) Cajal
hiicreleri( Resimde ok ile gosterilen) X200, DAB



Resim 2: A. Kontrol olgularindan birine ait pleksus ¢evresi ve
interfasikiiler diizenli dagilim gosteren CD117 (+) Cajal hiicreleri
X100, DAB B. Kontrol olgularindan birinde ganglion hiicresi
iceren sinir pleksuslari X200, HE

Grup II’deki hastalarin aganglionik bolimlerinde, C-kit (+)
Cajal hiicre sayist 2.75+1.03, ganglionik boélimde 3.72+1.51,
kontrol grubunda ise 4.56+2.29 olarak saptandi. Bu grupta
ganglionik ve aganglionik boliimleri arasinda C kit (+) Cajal hiicre
birim alandaki sayisinin kontrol grubu ile karsilastirildiginda, sayisal
olarak ve istatistiksel olarak aganglionik boliimde C-kit (+) Cajal
hiicrelerinin azaldig1 saptandi. S-100 ile (+) boyanmada ise,
aganglionik boliimde 6.34+2.47, ganglionik boliimde 5.65+1.33,
kontrol grubunda ise, 6.56+1.68 olarak saptandi. Ganglionik
boliimde, S-100 ile (+) boyanma aganglionik ve kontrol grubuna
gore sayisal olarak azalmisti. Ancak istatistiksel olarak anlamli fark
saptanmadi. Veriler Tablo III’de Ozetlenmistir. Grup II’deki
hastalarin  ganglionik, aganglionik boliimlerinde ve kontrol
grubunda C-kit ve S-100 dagilimi da grafik 2’de gosterilmistir.
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Grafik 2: Grup Il ‘deki hastalarin ganglionik ve aganglionik
béliimlerinde ve kontrol grubunda C-kit ve S-100 dagilimi

Tablo 1V: Grup Il’deki hastalarin ganglionik ve aganglionik
boliimleri ve kontrol grubunda C kit, S-100 birim alandaki sayist

Grup 1l Aganglionik | Grup Il Ganglionik [ Kontrol | p
S-100 | 6.34+2.47 5.65+1.33 6.56+1.68 | 0.458
C- Kit | 2.75+1.03 3.72+1.51 4.56+2.29 | 0.021

Grup II’de aganglionik boliimde pleksus hipertrofisi resim
3A ve 3B’de, aganlionik ve ganglionik boliimde CD 117 ile (+)
boyanan Cajal hiicreleri resim 3C ve 3D’de gosterilmistir.
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Resim 3: Grup Il hasta preparat ornekleri A. aganglionik
béliimiinde hipertrofik sinir pleksuslar: X40, HE B. aganglionik
boliimiinde S-100 ile (+) boyanan hipertrofik sinir pleksuslari X40,
DAB C. ganglionik boliimiinde CD 117 (+) Cajal hiicrelerinin
pleksus ¢evresindeki dagilimi X200, DAB D. aganglionik
boliimiinde azalmis sayida CD117 (+) Cajal hiicreleri X40, DAB

Grup | hastalarin ganglionik boéliimlerinde C-kit (+) Cajal
hiicre sayis1 3.72+1.51, Grup II hastalarin ganglionik boliimlerinde
ise 3.93+1.33 olarak saptandi. Sayisal olarak Grup I’de azalmus,
ancak istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. S-100 ile (+)
boyanmada ise Grup I’de 6.45+2.48, Grup II’de 5.65+1.33 olarak
saptandi. Sayisal olarak Grup II’de azalmis, ancak istatistiksel olarak
anlamli saptanmadi. Veriler Tablo V’de 6zetlenmistir. Grup I ve
II’deki hastalarin ganglionik boliimlerinde C-kit ve S-100 dagilimi
grafik 3’de gosterilmistir.
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Grafik 3: Grup I ve Il hastalarin ganglionik béliimlerindeki C-Kit
ve S-100 dagilimi

Tablo V: Grup | ve Il hastalarin ganglionik béliimleri arasinda C-
Kit (+) cajal hiicre ve S-100 (+) sinir pleksuslarimin birim alandaki
sayilar

Grup I ganglionik Grupll ganglionik | P degeri

S-100 6.45+2.48 5.65+1.33 0.246

C- Kit |3.93+£1.33 3.72+1.51 0.698
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Grup | hastalarin Ret-protoonkogen ile (+) boyanan ganglion
hiicrelerinin sayis1 5.88+2.20, Grup II’de 5.83#£2.11, kontrol
grubunda ise 6.16+1.27 olarak saptandi. Grup I ve II’de kontrol
grubuna gore sayisal olarak azalmis, ancak istatistiksel olarak
anlamli fark saptanmadi. Veriler Tablo VI’da 6zetlenmistir. Grup I,
II ve kontrol grubunda ganglionik bolimde Ret-protoonkogen
dagilimi grafik 4’de gosterilmistir.
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Grafik 4: Grup I, Il ve kontrol gruplarimin ganglionik
segmentlerindeki ret-protoonkogen dagilimi
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Tablo VI: Grup I, Il ve kontrol gruplarinin ganglionik
segmentlerindeki ret-protoonkogen ile (+) boyanan ganglion hiicre

sayisi
Grup | Grup Il Kontrol p
Ret-Protoonkogen 5884220 [ 5.83+2.11 | 6.16£1.27 | 0.952
Grup I, Il ve kontrol grubunda ganglionik segmentlerinde

ret-protoonkogen ile (+) boyanan ganglion hiicreleri resim 4A,
4B,4C’de gosterilmistir.

Resim 4: A. Grup | olgulardan ganglionik segmentte Ret-
protoonkogen (+) ganglion hiicreleri X200, DAB B. Grup Il
hastalardan birinde ganglionik kisimda Ret-protoonkogen ile (+)
boyanmig ganglion hiicreleri X100, DAB C. Kontrol olgularindan
birinde Ret-protoonkogen ile (+) boyanmis ganglion hiicreleri
X100, DAB
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Histopatolojik incelemede aganglionik kisimda sinir
pleksuslarinin sayisindan ¢ok hiicre gdvdesi biiyiik olarak saptandi.
Bir baska histopatolojik gozlemde total intestinal aganglionik
hastalikta klasik Hirschsprung hastaligindan farkli olarak sinir
pleksuslart belli belirsiz olup, hipertrofi gdzlenmemistir.

Calismada gdzlemlenen bir bulguda ICHlerini boyamak igin
kullanilan CD117 antikorunun bir ¢ok ganglion hiicresini segici
olarak boyamasiydi. Ayrica bir ¢ok kesitte I[CH’lerinin bir Schwann
hiicre belirleyicisi olan S100 antikoru ile de pozitif boyandigini
saptand1. Bu gézlemler ICH’lerin hibrid yapisal 6zelligini destekler
niteliktedir. ICH’leri, barsagin dis kas1 ve barsag1 inerve eden sinir
lifleri ile yakin iliski gosterirler. Barsak duvarinin degisik
tabakalarinda, farkli fizyolojik rolleri olan ICH subpopulasyonlari
bulunur. Bu calismada semptomlarin devami ile ICH yogunlugu
arasinda istatistiksel bir anlam gosterilememistir. Bu farkli sonuglar
belkide olgularin segment uzunlugu agisindan heterojen olmasi ile
aciklanabilir. Bu goriisii destekleyen Solari ve ark., rektosigmoid
tutulumlu hastalarda, submukozada myenterik pleksusda sinir
pleksuslarinin hipertrofiye oldugunu, TKA 11 hastalarin aganglionik
segmentlerinde  sinir  pleksuslarinda  azalma, ICH-MY’in
kayboldugu, ICH-IM’in azaldigin1 saptanmustir. (Solari, Piaseczna
Piotrowska & Puri, 2003) Buna ek olarak Sandgren ve
arkadaslarmin yaptig1 calismada, HH’l1 farelerde, ICH nin dagilimi
ve rolatif sikligindaki anormallikler sadece aganglionik boliimde
degil ganglionik boliimde de gosterilmistir. (Sandgren & ark,
1998)

S-100 antikoru intramural intestinal ganglion hiperplazisinde
ganglion hiicrelerinin Schwann ve satellit hiicrelerinden ayirt
edilmesini saglayan son zamanlarda yaygin olarak kullanilan
immunohistokimyasal tekniktir. (Edwin & Yu-Fang 1999)
Calismada grup I’de aganglionik boliimde S-100 ile (+) boyanma
ganglionik ve kontrol grubuna gore sayisal azalmis olarak saptandi
ancak istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Grup II’de ise
olgular, ganglionik boliimde, S-100 ile (+) boyanma aganglionik ve
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kontrol grubuna gore sayisal olarak azalmisti. Ancak istatistiksel
olarak anlamli fark saptanmadi. Grup 1 ve II’deki olgularin
ganglionik segmentleri S-100 agisindan degerlendirildiginde ise
sayisal olarak Grupll’de azalmisti. Ancak istatistiksel olarak anlaml
fark saptanmadi. S-100 ile HH’da aganglionik segmentte, hipertrofik
sinir pleksuslar1 karakteristik bir yap1 olarak bildirilmektedir.
Elektron mikroskopik ¢alismada hipertrofik pleksus endonéryum ve
hipertrofik sinir pleksusuna komsu alanlarda kollajen artis1
saptanmistir. (Wedel, Holschneider& Kramer 1999) Ancak tez
caligmasinda histopatolojik incelemede aganglionik kisimda sinir
pleksuslarinin sayisindan ¢ok hiicre govdesi biiyiik olarak saptandi.
Bununda Schwann hiicre proliferasyonuna sekonder oldugu
distintildii.  Deneysel  olarak  ratlarda  siyatik  sinirde
demiyelinizasyon  sonrast  Schwann hiicre proliferasyonu
gosterilmistir. (Griffin,1990) Aktas ve ark ¢alismasinda da HH’da
sinir pleksusu dagiliminin 6l¢iimsel analizinde submukozal tabakada
alan bagina diisen pleksus sayilarmin fark igermemesi sonucunda
pleksus hipertrofisinin mutlak olmadigi seklinde yorumlanmistir.
(Aktas&ark, 2000)

Insanda ESS’de Ret proteinini, ilk olarak Martucciello ve ark
tanimlamiglardir. Noral krest hiicrelerinden koken alan timor
dokularinda Ret protoonkogen {iriinii olan Ret protein
(Transmembran tirozin kinaz reseptdr) seviyelerinde artig
saptanmistir. HH olan grup ve kontrol grubunda anti-Ret protein
immiino  histokimyasal boyamas:1 kullanilmistir. HH’da  ret-
protoonkogen mutasyonlarinda hipoganglionik ve ganglionik
segmentlerde de anti-Ret protein immunohistokimyasal boyanan
hiicre sayisinin azaldig: bildirilmektedir. (Martucciello, 1997) Tez
calismasinda da, Ret-protoonkogen ile (+) boyanan ganglion
hiicreleri Grup I ve II’de kontrol grubuna gore, sayisal olarak
azalmisti. Ancak istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Bunun
sonucu olarak HH’ nin segmental bir patoloji oldugu ve bu nedenle
transizyonel zon disindaki ganglionik segmentin ganglion ac¢isindan
fark gostermedigi ortaya konmustur.

-24--



C-kit (+) Cajal hiicre dagilim ile ilgili sonuclarda ise; Grup |
hastalarin aganglionik bdliimlerinde; ganglionik ve aganglionik
boliimler arasinda C kit (+) Cajal hiicre birim alandaki sayisinin
kontrol grubu ile karsilastirildiginda, sayisal olarak, aganglionik
boliimde C-kit (+) Cajal hiicrelerinin azaldigi saptandi. Ancak
istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. Daha 6nce yapilmis olan
caligmalarda da bizim ¢alismamizda oldugu gibi HH olan hastalarin
aganglionik  segmentlerinde, ICH yogunlugunun azaldig
bulunmustur. (Yamataka, Kato& Tibboel 1995) ICH’nin
olmayisinin  kesin sonucu, gastrointestinal sistemde motor
disfonksiyondur. ICH’nin  azalmasi, hayvan modellerinde
gastrointestinal sistem motor disfonksiyonlar1 ile sonuglandigi
ortaya konmustur. (Nakagawa&ark, 2005, Wang&ark, 2005,)
Calismamizda aganglionik segmentteki C kit (+) Cajal hiicre
sayisindaki azalma, olgu sayist artirildiginda istatistiksel olarak
anlam tasiyabilecegini diisliniiyoruz. Ancak literatiirde bizim
sonuglarimizla parelellik  gosteren calismalarda  mevcuttur.
Vanderwinden ve ark yaptig1 calismada, aganglionik kolon segmenti
arasinda ICH dansite ve diizeni acisindan bir farklilik
saptanmamustir. (Vanderwinden& Ark, 2000)

Calismada komplikasyonla seyreden definitif operasyon
yapilmis hastalarin ganglionik boliimlerinde C-kit (+) Cajal hiicre
sayist azalmisti, ancak komplikasyon gelismeyen hasta grubu ile
karsilastirildiginda istatistiksel olarak anlamli fark saptanmadi. C-kit
ICH ig¢in iyi bir morfolojik belirte¢ olmakla birlikte fonksiyonel
biitlinliigiin gosterilmesine yardimci olmaz. (Vannuchi, 1999)
Piotrowska ve ark, ICH ve Heme Oxygenase-2 yoklugunda, ICH ve
diiz kas arasinda, intraselliiler haberlesmenin bozulmasi ile pilor
stenozunda motilite disfonksiyonuna katkida bulundugunu
gostermislerdir. (Piotrowska, Solari& Puri, 2003) ICH fonksiyonlar1
anti CD117 ile net ortaya konmadigindan, postoperatif donemde
semptomlar1 devam eden hastalarin ganglionik segmentlerindeki C-
kit (+) Cajal hiicre sayisinda istatistiksel olarak anlamli fark
saptamamamiz1  agiklayabilir. ICH’nin  fonksiyonel ac¢idan
degerlendirilmesi daha yararli sonuglar verebilir. Bu nedenle
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elektrofizyolojik ¢aligmalarin morfolojik calismalarla kombine
edilmesi uygun olacaktir.

Duodenumdan rektuma kadar ganglion hiicrelerinin
olmadig1 Total Intestinal Aganglionozis (TIA) ¢ok nadir goriiliir.
Calismada, histopatolojik goézlemde, total intestinal aganglionik
hasta grubunda, Klasik Hirschsprung hastaligindan farkli olarak,
sinir pleksuslar1 belli belirsiz olu, hipertrofi gozlenmemistir. Ayrica
C-kit (+) Cajal hiicrelerinin belirgin olarak azaldigi saptanmistir. Bu
hasta grubu literatiirde ¢cok yliksek mortalite bildirilmesi nedeni ile
gruplar arast heterojeniteyi  arttirmamak i¢in  istatistiksel
degerlendirmeye dahil edilmemistir.

Postoperatif donemde medikal tedaviye ragmen rekiirren
enterokolit ataklar1 ve konstipasyonu devam eden hastalarda
posterior miyotomi-miyektominin basarili oldugu bildirilmistir.
(Wildhaber& ark, 2004) Daha sonra yapilacak c¢alismalarda
Postoperatif donemde sorunlari devam eden hastalarin miyotomi-
miyektomi materyallerinde Cajal hiicre dagilimim
degerlendirilmesinin yararli olacagini diisliniiyoruz. Son zamanlarda
Anol gastrointestinal sistemde ICC’lerin tiim alt tipleri igin olduk¢a
spesifik bir belirteg olarak tanimlanmistir. (Sanders& ark, 2012)

Sonug olarak; HH tanili olgularda definitif operasyon sonrasi
dénemde sorunu devam eden olgular ile sorunu olmayan olgularda
ve kontrol grubunda ICH, sinir pleksuslarmi ve ganglion
hiicrelerinin dagilimint degerlendirdigimizde postoperatif donemde
semptomlar1 devam eden hasta grubunda ganglionik ve aganglionik
bolimleri arasinda ICH yogunlugunun kontrol grubu ile
karsilastirildiginda Daha 6nce yapilmis olan ¢aligmalarda da oldugu
gibi HH olan hastalarin aganglionik segmentlerinde, ICH
yogunlugunun azaldigi bulunmustur. Aganglionik segmentteki Cajal
hiicre sayisindaki azalma, olgu sayisi arttirildiginda istatistiksel
olarak anlam tasiyabilecektir. Postoperatif donemde semptomlari
olmayan grupta ganglionik ve aganglionik boliimler arasinda Cajal
hiicre sayisinin kontrol grubu ile karsilastirildiginda sayisal ve
istatistiksel olarak azaldig1 saptandi. Semptomlar1 olan ve olmayan
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gruplar arasindaki bu celiskili sonu¢ olgularin say1 ve segment
uzunluklart heterojen olmas1 ile agiklanabilir. Ayrica ICH
fonksiyonlart anti CD117 ile net ortaya konamadigindan, ICH’nin
fonksiyonel acidan degerlendirilmesi daha yararli sonuglar verebilir.
Bu nedenle elektrofizyolojik ¢alismalarin morfolojik ¢alismalar ve
son zamanlarda ICH’lerin tiim alt tipleri i¢in oldukga spesifik Ano 1
gibi belirteclerin kullanilmasi ile kombine edilmesi uygun olacaktir.
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BOLUM II

Nérojen Mesane ve Uriner Sistem Rekonstriiksiyonu
Uygulanmis Norojen Mesaneli Hastalarda Yasam
Kalitesinin Degerlendirilmesi

Arzu CANMEMIS
Ali Thsan Dokucu?

Giris
Norojenik mesane, merkezi veya periferik sinir sisteminin
herhangi bir seviyesindeki lezyondan kaynaklanan mesane mesane
ve/veya sfinkter fonksiyon bozuklugu olarak tanimlanir. Noropati
konjenital veya edinsel, santral veya periferik, kalici veya gegici
olabilir. Norojenik alt triner sistem disfonksiyonu (NAUSD),

pediatrik  iirologlarin  uygulamalarmin  6nemli bir kismini
olusturabilir.

Cocuklardaki nérojenik mesanenin en sik nedeni okiilt spinal
disrafizmden (gergin kord, intradural lipom, dermoid Kist,

! Prof. Dr, Cemil Tasctoglu Sehir Hastanesi
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diastometamyeli, kauda ekuina tiimorleri) myelodisplaziye (Spina
Bifida) kadar genis bir yelpazede goriilen noral tiip defektleridir (
Sutherland &ark, 1995 ). Konjenital NAUSD'nin diger nedenleri
arasinda  sakral agenezi, anorektal malformasyonlar ve
sakrokoksigeal teratom yer alir. Son ikisinin noropatisi, mesanenin
ve pelvisteki sfinkter sinirlerinin konjenital malformasyonuna bagl
veya bu cerrahiye sekonder iatrojenik hasara sekonder olabilir.
Sakral agenezi, dogum 6ncesi anormal noral fonksiyona sahip noral
tiip defektlerine daha ¢ok benzer ve diyabetik annelerin ¢ocuklarinda
daha sik goriliir ( Nalbandyan &ark, 1997).  Konjenital veya
doguma bagli beyin malformasyonlar1 ve travma da NAUSD'ye
neden olabilir. Edinilmis NAUSD, omurga cerrahisi sirasinda
travmatik veya iatrojenik olabilen omurilik yaralanmasindan (SCI)
kaynaklanabilir. Ayrica noropati, ilk SB kapatilmasina sekonder
spinal kordun yapisikligina bagli gerilmesi sonucu da
kaynaklanabilir. Omurilik patolojisinin daha nadir formlar: arasinda
transvers miyelit, omurilik enfarktiisii ve tiimorler yer alir. Beyin
hasari, tiimédrler ve ensefalit, merkezi sinir sistemi aracili NAUSD'ye
neden olabilir. Son olarak, biiylik olasilikla pelvik cerrahi sirasinda
periferik sinir hasari, ¢ocuklarda NAUSD'nin etyolojisidir ( Tablo
1). Spina bifida (SB), Amerika Birlesik Devletleri'nde 10.000
dogumda 3,1 goriilme sikligiyla birden fazla organ sistemini
etkileyen en yaygin kromozomal olmayan dogum kusurudur (Shin&
ark, 2010).

Cocuklarda NAUSD'ye yaklasim yetiskinlere gore temel
olarak farkli olabilir ¢iinkii vakalarin ¢ogu dogustandir; bu nedenle,
etkilenen sinirler ve genitoliriner sistem dogumdan &nce hasarl
olabilir ve islevsiz hale gelebilir, bu da daha normal islev ve
morfolojiye ulasma yetenegini simirlayabilir. Yasam kalitesini
(QOL) iyilestirmek igin tedavi edilen diger birgok iirolojik
bozukluklarin aksine, NAUSD, idrar yolu enfeksiyonu (IYE) ve
kronik komplikasyonlarin onlenmesi veya en aza indirilmesi igin
genellikle dogumdan baslayarak uygun sekilde yonetilmelidir.
Yasam kalitesini olumsuz etkileyebilecek mesane ve bagirsak
fonksiyonlarinin bozulmasina ek olarak, cocugun sagligini ciddi
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sekilde etkileyebilecek kronik bébrek hastaligi (KBH), NAUSD'li
cocuklarin ¢ogu, ¢ocukluk ve yetiskinlik hayati boyunca diizenli
takip gerektirir ve bu ¢ocuklarin bazilarina da, olduk¢a komplike
ameliyatlar gerekecektir (Thomas, Clayton &Adams, 2021).

Tablo 1. Cocuklarda nérojenik alt iiriner sistem disfonksiyon
nedenleri

Konjenital

1.Spina bifida (noral tip defekleri): Myelomeningocele,
Lipomyelomeningocele, Meningocele, Split cord malformation,
Terminal myelocystocele, Tethered cord

2.Sacral agenesis

3.Sacrococcygeal teratoma

4.Anorectal malformations

5. Santral nedenler: cerebral palsy, beyin malformasyonlari
Kazanilmis

1. Spinal kord yaralanmasi:travmatik/iatrojenik

2.Tethered kord( Gergin omurilik)

3.Transverse myelitis

4.Pelvik sinir cerrahisine sekonder periferik sinim hasari
5.Santral nedenler: beyin hasari, timér, ensefalopati

Mesane anatomisi ve normal iseme fizyolojisi

Mesane diiz kastan olusan ve iki ana par¢adan meydana gelir:
1) daha biiyiik olan ve idrarin depolandigi gévde, 2) govdenin alt
ucunda trigondan baslayip iiretraya kadar uzanan mesane boynu
(Sekil 1). Normalde intrapelvik bir organ olan mesane gocuklarda
intra abdominaldir. Cocuk biiylidiikce mesane yavas yavas pelvisin
derinligine iner ve ekstraperitoneal kalmaya devam eder.

Isemenin saglikli bir sekilde olabilmesi igin intakt bir
otonomik ve somatik innervasyonun varligi gerekir. Mesane
fonksiyonlar1 spinal korda ulasan efferent ve afferent periferik
sinirler aracilifiyla kortikal merkezler tarafindan kontrol edilir.
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Spinal kordun posterior koklerine afferent sinirler tarafindan iletilen
mesajlar kortekste islendikten sonra, hedef organa ne yapmasi
gerektigi yine spinal kordan ama bu sefer 6n koklerden ¢ikan
efferent uyarilarla iletilir. Detriisor sfinkter kompleksinin
aktivasyonu ve koordinasyonu ii¢ ana periferal sinirle denetlenir:
sakral parasempatik (pelvik sinir), torako-lumbar sempatik
(hipogastrik sinir ve sempatik zincir) ve sakral somatik (pudental
sinir) (Sekil 2). Alt triner sistem olduk¢a zengin bir sempatik ve
parasempatik otonom innervasyona sahiptir. Mesanenin depolama
islevi yani gevsemesi T10-L2 segmentlerinden ayrilip paravertebral
sempatik zincir ve hipogastrik pleksusu ve sag ve sol hipogastrik
sinirlerle mesaneye ulasan efferent sempatik innervasyon yoluyla
saglanir. Alt {iriner sistem olduk¢a zengin bir sempatik ve
parasempatik otonom innervasyona sahiptir. Mesanenin depolama
islevi yani gevsemesi T10-L2 segmentlerinden ayrilip paravertebral
sempatik zincir ve hipogastrik pleksusu ve sag ve sol hipogastrik
sinirlerle mesaneye ulasan efferent sempatik innervasyon yoluyla
saglanir. Mesane ve tiretral sfinkterin duyu ve motor innervasyonu
sakral spinal kordun S2-4 segmentlerindeki parasempatik
ganglionlardan (onuf ¢ekirdegi) gelir. Mesanenin bosalmasi da
primer olarak otonom sinir sisteminin parasempatik uyarilarinin
tasindig1 pudental sinir araciligiyla gergeklesir (De Groat, 1993,
Elbadawi, 1996).

Bladder

Ureterovesical junction

Prostate =
\ N

Pubis ——

Base

Urethrovesical junction

External sphincter _—

Urethra

Corpora
spongiosum

Sekil 1: Mesane anatomisi (erkek)
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Sekil 2: Alt iiriner sistem innervasyonu

Norojenik Mesane

Norojenik detriisor-sfinkter disfonksiyonu (NDSD), sinir
sisteminin herhangi bir seviyesindeki bir lezyon sonucu gelisebilir.
Merkezi sinir sistemi patolojisi, iseme sirasinda mesanenin ve/veya
mesane ¢ikisinin uyumsuz koordinasyonu nedeniyle NAUSD'ye
neden olabilir. Norojen mesane pratik anlamda depolama
yetersizligi, bosaltma yetersizligi veya her iki fonksiyonun
yetersizligi olarak tamimlanabilir. No6rolojik olarak intakt olan
hastalarda bos mesanede sfinkter aktivitesi sifirdir. Mesane dolmaya
basladik¢a  sfinkter aktivitesi giderek artar.  Detrusorun
kasilmasiylada sfinkter tonusu tamamen kaybolur ve mesane
tiimiiyle bosalir. Dolma fazinda idrar1 depolayabilmek amaciyla
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detriisor kasmin gevsek, sfinkterin de idrarin kagmasini 6nlemek
amaciyla kasili durumda bulunmasi, bosalma fazinda da sfinkterin
gevseyip, detriisor kasinin siddetle kasilmasi ve idrarin jet akimla
iretradan atilmasi sinerji olarak bilinir. Sinerjinin bozulmasi,
noropatik hastaliklarda disinerji, néropatik olmayan mesane sfinkter
disfonksiyonunda ise disfonksiyonel iseme olarak adlandirilir.

NAUSD, tuvalet egitiminin basarisiz olmasina veya daha
biiyiik ¢cocuklarda yeni baslayan inkontinansa neden olabilir. Her ne
kadar bu durum yasam Kkalitesini disiirse de diger potansiyel
sonuclar daha da kaygi vericidir. Yetersiz bosaltma ve/veya mesane
depolama basinglarinin yiiksek olmas1 {ist {riner sistemde
dilatasyona ve yiiksek basingh veziko-iireteral refliiye neden olur.
Ust iiriner sistemdeki staz, IYE riskini artirir ve bobrekte skar
gelisimine, diyaliz ve/veya transplantasyon gerektiren bdobrek
yetmezligine yol agabilen ¢esitli alt iiriner sistem disfonksiyon
(AUSD) formlarma katkida bulunur. KBH ve bébrek yetmezligi
giiniimiizde NAUSD'nin en korkulan komplikasyonlaridir; ciinkii
yiikksek mesane depolama basincinin sonucu olarak bobreklerdeki
bozulma sessiz fakat ilerleyici olabilir. Bu nedenle, NAUSD’ de
hekimin temel gorevi bobreklerin  korunmasidir.  Cocuklar
yetigkinlerden farkli olarak dinamik varliklardir ve normal ¢ocukluk
ve pubertal biiyiime doneminde NAUSD'in ilerlemesine yol agan
norolojik fonksiyon degisiklikleri meydana gelebilir.

Tamsal degerlendirme

Tedavinin birincil amac1 bobrekleri korumak oldugundan,
goriintiileme NAUSD'nin yénetimininde énemlidir.Ust iiriner sistem
degisiklikleri tedaviyi sekillendirmede 6nemlidir, ancak iyi proaktif
yonetimle bile beklenmeyen degisiklikler meydana gelebilir. Ust
sistem degisikliklerinin erken tespitinin, KBH'ye yol agmadan once
miidahaleye olanak sagladig: diistiniilmektedir (Hobbs&ark, 2021).

Hikayede, temiz aralikli kateterizasyon (TAK) sikligi, idrar
kacagi, mesane kapasitesi, idrar yolu enfeksiyonu, ila¢ kullanimi,
kabizlik sorgulanmalidir. Dis genital ve lumbosakral bolge dikkatli
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muayene edilmelidir . Aldig1 sivi miktarini, TAK araliklarini,
mesane hacmini ve inkontinans olup olmadigini kaydeden iki giinliik
bir giinliik, tedavinin etkinligi hakkinda ek bilgi saglayabilir.

Dogumdan bir hafta sonra ve ilerleyen donemlerinde plazma
kreatinin diizeyine bakilmalidir. Son zamanlarda sistatin diizeyinin
daha giivenilir sonuclar verdigi bildirilmektedir (Fox&ark, 2021).
Idrar analizi o6zellikle TAK yapan yapan hastalarda sorunludur
clinkii bu hastalarda kolonizasyona bagli bakteriiiri olabilir ve her
zaman IYE tanist koydurmaz, mutlaka klinik ile birlikte
degerlendirilmelidir (Madden-Fuentes&ark,2013). Cogu merkezde
TAK uygulayan nérojen mesaneli ¢ocuklarda IYE'nin énlenmesi,
teshis edilmesi ve tedavisi konusunda bir fikir birligi yoktur ancak
VUR mevcutsa, hastalar tekrarlayan IYE yasadiginda profilaktik
antibiyotiklere baslanmalidir ( Schlager&ark,1998). Albiliminiiri,
norojen mesanesi olan ¢ocuklarda da bobrek hastaliginin erken bir
belirtecidir ( Millner&ark,2019).

Ust ve alt iiriner sistem (UUS) goriintiilemesinde ilk tercih
edilen goriintiileme araci ultrasonografidir (USG). Radyasyonun
icermemesi, kolay ulasim ve nispeten diisiik maliyet avantajlaridir.
Sonografi bobrek biiyiimesinin izlenmesinde ve hidronefrozu
gostermede onemli bir tam1 aracidir ancak vezikoiireteral refli
(VUR), bobrek skarlasmasi ve iirolitiazisin saptanmasindaki
duyarliligi diger yontemlere gore daha azdir.  Gelecekteki
karsilagtirmalar i¢in bir temel saglamak amaciyla konjenital
NAUSD i¢in dogumdan hemen sonra veya edinilmis NAUSD’de
sonra goriintiileme yapilmasini 6nermektedir. Dogumda bobrek ve
mesane USG'si yapilmali ve en az yilda bir kez tekrarlanmalidir.
Arada klinik degisiklik olursa tekrar USG yapilmalidir. Ust iiriner
sistem dilatasyonu, kaliks dilatasyonu ve renal pelvisin 6n arka
capmin dl¢iimii de dahil olmak iizere, Fetal Uroloji Dernegi'nin
smiflandirma  sistemine gore rapor edilmelidir ( Fernbach,
Maizels&Conway,1993). Mesanenin arkasinda genislemis bir tireter
kaydedilmelidir. Rezidii idrar ve mesane duvar kalinlig1 da dikkate
alimmalidir ancak mesane duvar kalinliginin, iseme ve depolama
sirasinda mesanedeki yiiksek basinglarin éngériicii olmadigi ve UUS
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riskini degerlendirmede invaziv olmayan bir ara¢ olarak
kullanilamayacagi gosterilmistir (Kim, Shiroyanagi
&Yamazaki,2015).

Voiding sistoiiretrogram (VCUG), sayet videoiirodinamik
ekipman mevcut degilse VUR’u tanimlamak, siddetini belirlemek,
mesane sekli, trabekiilasyon, divertikiil ve mesane ¢ikisi ve iiretra
hakkinda karar vermede yardimci olabilecek yararli bilgiler saglar
(Sekil 3). Avrupa Uroloji klavuzu (EAU)), iirodinamik
degerlendirme sirasinda iseme sistoiiretrografisi (VCUG) veya
floroskopi yoluyla mesanenin goriintiilenmesini  6nermektedir.
Miyelomeningoseli olan yenidoganlarda yapilan prospektif ¢alisma,
%385'inde  VUR olmadigin1 ve bdbreklerin yalnizca %7'sinde
dilatasyon (3-5. derece) VUR bulundugunu ancak zaman igindeki
degisiklikleri belgelemek i¢in heniiz yeterli takibin bulunmadigini
bildirdi  (Tanaka&ark,2019).Hopps ve Kropp retrospektif
incelemelerinde diisiik riskli NUTD'li hastalarin %9'unda ortalama
10,4 yil icinde yeni VUR gelistigini bulmuslardir ( Hopps&
Kropp,2003).

Teknesyum Dimerkapto-Siiksinik Asit (DMSA) sintigrafi,
bobrek parankiminin degerlendirilmesinde altin standarttir (Sekil 4).
Spina bifidali 122 yetiskin hem DMSA hem de USG ile
degerlendirildiginde USG’de %10 ve DMSA taramalar ile %46
oraninda renal skar tespitinde anlamli bir fark gézlendi. Ayrica ,
hipertansiyon bu yetiskin popiilasyonda sadece DMSA'da skar
varligi ile iligkili oldugu bildirilmistir (Veenboer&ark,2015). EAU
klavuzu yasamin ilk yilinda tarama olarak yapilmasini 6nerir.
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Sekil 3: 11 spina bifidali yas erkek ¢ocuk, sol VUR, mesane
trabekiilasyonu ve ¢ok sayida divertikiiller goriilmekte.
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Sekil 4: 12 yas spina bifidali kiz hasta, iki tarafli karli bobrekler
goriilmekte
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Urodinamik calismalar (UDC) norojen mesaneli hastalarda
en 6nemli tani araglarindan biridir. Spina bifidali yenidoganlarda,
spinal defektin kapatilmasi sonrasi spinal sok asamasindan sonra,
genellikle yasamin ikinci ve liglincli aylari arasinda yapilmalidir
(Bauer&ark,2012). Daha sonra Klinik duruma gore her yil
tekrarlanmalidir. Urodinami parametreleri sunlar1 icermelidir:
sistometrik kapasite, dolum basinci, kompliyans, iseme veya sizinti
aninda detrusor basing1 (DLPP), detriisor asir1 aktivitesinin varligi
veya yoklugu, iseme sirasinda detriisor ve sfinkterin sinerjisi ve
iseme sonrasi rezidii (PVR ). McGuire'mm 1981'de 40 cm H2O'dan
bliylikk bir DLPP'yi intravendz piyelografideki iist sistem
degisiklikleriyle birlikteligini  gosterdi  (McGuire&ark,1981).
Kompliyansin 10 mL/cm H20O'mun altinda olmas1 potansiyel renal
hasarin prognozunu belirlemede 6nemlidir (Galloway&ark,1991).
Iseme swrasinda dis iiretral sfinkterin gevsemesi yerine aktif
kasilmast olarak tanimlanan detrusor sfinkter dissinerjisinin (DSD)
ozellikle kaygi verici bir tirodinamik bulgu oldugu diistiniilmektedir.
Bu durum, sfinkterin elektromiyografisi (EMG) ve/veya mesane
cikisinin floroskopik goriintimii ile teshis edilebilir ( Sekil 5).

Norojen mesaneli ¢ocuklarda idrarin mesanede yeterince
depolanamamasi detriisor kas1 veya mesane ¢ikisindaki sorunlarda
kaynaklanir. Mesanenin dolma fazinda detriisor kasinin asiri
aktivitesi ve kompliyansda azalma nedeniyle mesane i¢i basinci
artiracagindan inkontinansa neden olabilir. Bunun tersine mesanenin
depolama basinci normal olmasina ragmen mesane boynu ve sfinkter
mekanizmasindaki yetersizlikte idrarin mesanede depolanmasina
imkan vermeyebilir. Mesanenin bosaltilamamasi da ayni sekilde
detriisor veya mesane boynu ve sfinkter fonksiyonlarindaki
bozukluklardan kaynaklanir. Hipotonik (underaktif) bir noropatik
mesanede detriisor kasilmalart mesanenin bosalmasini saglayacak
giicte degildir veya sfinkter disinerjisi nedeniyle mesane boynu
direnci yiiksektir. Mesane ve sfinkter lirodinamik bulgulara gore
asagidaki dort fakli kombinasyon halinde bulunabilir ( Drzewiecki
&Bauer 2011).
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Sekil 5: 6 yas spina bifidali erkek hastanin tirodinamisi.

Tedavi

Norojen mesaneli ¢ocuklarda tedavinin amagclari: 1) yiiksek
mesane i¢i basincini diisiirebilmek, 2) rezidii idrar miktarim
azaltabilmek, 3) ¢cocuga diski ve idrarini kontrol edebilmesi i¢in tibbi
veya cerrahi yardimlarda bulunmaktir. Boylece hasta ¢cocukta idrar
yolu enfeksiyonlarini dnlemek, bobrek fonksiyonlarini korumak
veya olusabilecek zedelenmeyi 6nlemek, ayn1 zamanda bobreklerin
gelisimine devam etmesini saglamak ve ¢ocugun daha kaliteli bir
sosyal yasam siirdiirmesine yardimci olmaktir.

Norojenik mesaneli ¢ocuklarin  tibbi  bakimi, siirekli
multidisipliner bir yaklasim gerektirir. Yonetimin optimal
zamanlamast konusunda bazi tartigmalar vardir; proaktif ve
expectant yonetim. Erken proaktif tedavi, miyelomeningoseli olan
hastalarda uzun vadede {ist iiriner sistem fonksiyonunu iyilestirir ve
uzun donem cerrahi ihtiyacim azaltir. Bu nedenle, proaktif
norotirolojik tedavinin miimkiin oldugu kadar erken baslatilmasi
tavsiye edilir (Kessler&ark,2006).Expectant yonetimle takip edilen
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bir seride, 58 hastadan 7'sinde toplam bobrek fonksiyonunda
ikisinde ciddi diizeyde azalma gorilmiustiir (Jorgensen&ark,2010).

Temiz aralikh kateterizasyon (TAK)

Norojen mesaneli hastalarin  yasam kalitesi Lapides
tarafindan onerilmis olan TAK sayesinde 1970'1i yillarin baslarindan
itibaren gozle goriiliir bigimde artmistir. Bu noktada TAK'in nérojen
mesane tedavisi ve izleminde bir devrim oldugu soylenebilir. Hem
sfinkter hem de destriisor inaktivitesinin oldugu nérolojik mesaneli
cocuklarda en basta segilmesi gereken tedavi yontemi 1972'de
Lapides tarafindan tanimlanmis olan "temiz aralikli kateterizasyon"
(TAK)'dur. TAK noérojen mesanenin tedavisinde devrim
sayilabilecek bir ¢igir agmis ve inkontinansin derecesini sosyal
acidan kabul edilebilir bir diizeye geriletmistir (Lapides&ark,1976).
TAK, kendiliginden bosalamayan mesanelerin diizenli ve giivenli bir
sekilde bosaltilmasina izin vererek, mesane basincinin gilivenli
seviyelerde kalmasina yardim eder ve boylelikle iist iiriner sistem
hasarim ve IYE'yi azaltir. Asikar mesane ¢ikis tikaniklig1 belirtisi
olmayan bebeklerde bu geciktirilebilir, ancak yalnizca ¢ok secilmis
vakalarda uygulanmalidir. Bu bebekler, IYE, USG ve UDC ile idrar
yollarindaki degisiklikler agisindan ¢ok yakindan izlenmelidir.
TAK’nin yeni dogan doneminde erken baslatilmasi, bakicilarin
prosediire hakim olmasini ve g¢ocuklarin biiylidikkge bunu kabul
etmesini kolaylastirnr. EAU kilavuzlart da  proaktif yaklagimi
benimseyerek TAK'nin erken baslatilmasini onerir
(Radmayr&ark,2023). Expectant yonetiminin savunuculari, yalnizca
iist sistem degisiklikleri, tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu veya
rahatsiz edici idrar kacirma belirtileri oldugunda TAK baglatilmasini
onermektedir. Ancak calismalar, bekleme tedavisi alan hastalarda
daha yiiksek vezikostomi oranlarinin yani sira daha yiiksek mesane
bliylitme oranlar1 da gostermistir (Teichman&ark,1994).

Medikal tedavi

Norojenik  mesanenin = medikal tedavisinde amag,
kompliyanst iyi ve diisiikk basinglarda idrarin depolanmasini
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saglamak, kontinansin saglanmasina katkida bulunmaktir. NAUSD
icin ilk basamak farmakolojik tedavi, muskarinik reseptorleri bloke
eden antikolinerjik ajanlardir. Oksibutinin en sik kullanilan ve en
etkili antikolinerjik ilagtir, detrusor asir1 aktivitesini (DAA) azaltir
ve intravezikal basingi disiirir. Norojen mesaneli hastalarda
%93’lere varan basari bildirilmistirdir. Doza bagh agiz kurulugu,
yiiz kizarmasi, bulanik goérme, 1s1 intoleranst kullanimini
sinirlamaktadir. Onerilen, oksibutinin oral dozaj giinde ii¢c kez 0,2
mg/kg, intravezikal 0,7 mg/kg/giine kadar ve transdermal 1,3-3,9
mg/gline kadar olabilir. Transdermal yolun 1yi tolere edildigi ve oral
oksibutinin i¢in etkili bir alternatif oldugu gosterilmistir. Tolterodin,
pediatrik hastalar arasinda etkili oldugu ve iyi tolere edildigi
gosterilen baska bir tersiyer amin antimuskariniktir. Kan-beyin
bariyerini yalnizca minimal diizeyde gecer ve daha olumlu bir yan
etki profiline sahiptir ve 0,5-4 mg/giin, iki doza boliinmiis olarak
verilmelidir. Solifenasin 1,25 ila 10 mg/giin (tek doz), fesoterodin 4-
8 mg/giin (tek doz), propiverin 0,8 mg/kg/ giinde iki doza boliinmiis
ve trospiyum kloriir 3 defa 5 mg'dan baglayarak 3 defa 15 mg'a kadar
artirilabilir. Oksibutinin disinda diger tiim antikolinerjik ilaglar
endikasyon dist kullanimdir ve bu durumun agiklanmasi1 gerekir
((Radmayr&ark,2023). Detriisor kasini gevsetmek icin adrenerjik
reseptorleri uyaran beta-3 agonistler, antikolinerjik tibbi tedaviye
daha az yan etkisi olan bir alternatif olarak kullanilmaktadir.
Mirabegron icin, erken prospektif veriler NAUSD’de iimit verici
sonuglar sunmaktadir (Park&ark,2019). Alfa-adrenerjik blokerler ,
mesane boynunda c¢ikis direnci yiiksek olan noérojen mesaneli
hastalarda kullanilabilir. Bu ilag¢lar, idrar depolamayla ilgili sorunu
olmayan ancak bosaltmas1 zayif, istemli kontrole sahip hastalarda
isemeyi iyilestirmek i¢in i¢ sfinkterik kompleksteki diiz kaslari
gevsetmeye yardimci olur (Husmann 2006).

Botulinum toksin enjeksiyonu

Intravezikal botulinum toksini (BTA), medikal tedavi ile
kontinans veya giivenli depolama basinglar1 saglayamayan NAUSD
hastalarinda DAA ve azalmis mesane kompliyansinin tedavisi i¢in
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bir sonraki basamak tedavidir. BTA, Asetilkolin salinimim
engelleyerek, kas paralizisine neden olur. Detrusor igine 10 ila 30
bolgeye 100 ila 200 IU enjekte edilir Cocuklarda kontinans
saglamada, maksimum detriisér basincin1 azaltmada , maksimum
sistometrik kapasitede artisa ve mesane kompliyansinda iyilesme
sagladig1 gosterilmistir (Austin&ark,2021). Coklu enjeksiyonlarin
mesane  duvarinda  fibrozisi  Onledigi = gosterilmistir  (
Pascali&ark,2011).

Rekonstriiktif cerrahi tedavi

Kiiciik hacimli, yiiksek basingli, diisiik kompliyansli ve asir1
aktif mesaneli hastalarin bir kismi konservatif yontemlerle basarili
sekilde tedavi edilebilirken bazilarida cerrahi girisime gereksinim
duyarlar. Cerrahi girisimin amaci, mesane kapasitesini artirmak,
basinci diisiirmek, kontinansi saglamak ve iiriner enfeksiyonlarin
sikligint  azaltmak ve st triner sistemi korumak olarak
tanimlanabilir

Vezikostomi

Anatomik veya sosyal nedenlerden dolayr TAK'in miimkiin
olmadig1 veya medikal tedavinin basarisiz oldugu nérojen mesaneli,
bebeklerde vezikostomi hala tercih edilen bir secenektir.
Vezikostomi,bebek yeterince olgunlasana kadar ya da aile TAK’yi
yapana kadar zaman kazandirir ve gereginde tersine cevrilebilir.
Ozellikle ciddi iist sistem dilatasyonu veya enfeksiyonu olan geng
bebeklerde  vezikostomi  diisiiniilmelidir. Bazi  hastalarda
enfeksiyonu ve bobrek bozulmasini 6nlemek i¢in uzun vadeli iyi bir
¢cOzim de olabilir (Fischer&ark,2020). Vezikostomi
komplikasyonlar1 stenoz ve mesane prolapsusudur.

Mesane ogmentasyonu

Kiigtik hacimli, yiiksek basingli, diisiik kompliyansl ve asiri
aktif mesaneli hastalarin bir kismi konservatif yontemlerle basarili
sekilde tedavi edilebilirken bazilarida cerrahi girisime gereksinim
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duyarlar. Cerrahi girisimin amaci, mesane kapasitesini artirmak,
basincr diisiirmek, kontinansi saglamak ve {riner enfeksiyonlarin
sikligmi azaltmak ve {ist {riner sistemi korumak olarak
tanimlanabilir. Farmakolojik tedavinin basarisiz oldugu mesaneler
icin birinci basamak cerrahi tedavidir (Radmayr&ark,2023).
Detiibiilerize bagirsak yamasi i¢in, en sik ileum veya sigmoid kolon
kullanilarak diisiik basingli bir rezervuar olusturulur (Sekil 6, 7,8,9).

Enterositoplasti mesane kapasitesini arttirir, depolama
basincini azaltir ve UUS drenajimi iyilestirebilir . Sosyal olarak kabul
edilebilir iy1 bir kontinans oranina ek mesane ¢ikis prosediirleri
olsun ya da olmasin ulasilabilir. Uretra yoluyla TAK yapamayan ya
da daha kolay bir yoldan tak yapmak isteyen hastalara Mitrofanoff
gibi  kontinan  kutanéz kanal onerilmelidir  (Herschorn&
Hewitt,1998,Medel&ark,2002).

Hematiiri-diziiri sendromu gibi iliskili komplikasyonlar1 ve
diger bagirsak segmentlerinden daha erken ortaya ¢ikan ikincil
maligniteler nedeniyle mide segmentleri nadiren kullanilmaktadir (
Boissier&2016). Enterositoplasti son derece etkilidir ancak onemli
kisa ve uzun vadeli komplikasyonlar1 da beraberinde getirir. Kisa
vadeli komplikasyonlar arasinda enfeksiyon, intestinal anastomoz
kacagi, idrar kacagi ve postoperatif ileus yer alir. Uzun vadeli
komplikasyonlar arasinda mesane tasi olusumu, asirt mukus tiretimi,
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu, bagirsak tikanikligi, elektrolit
dengesizligi, osteopeni ve mesane perforasyonu yer alir. Mesane
perforasyonu, acil cerrahi miidahale gerektiren potansiyel olarak
oliimciil bir komplikasyondur (Thomas&ark,2021). Terminal ileum
kullanilirsa B12 vitamini eksikligi ortaya ¢ikabilir ve hem ileal hem
de kolonik biiytlitme ile hiperkloremik hipokalemik metabolik asidoz
ortaya ¢ikabilir ve EAU kilavuzlari, elektrolit ve B12 degisimleri
icin Omiir boyu laboratuvar taramasi yapilmasini onermektedir.
Enterosistoplasti sonrasinda ge¢ donemde malignite gelisimi
bildirilmistir, bu nedenle kilavuzlar, ameliyattan 10 yil sonra
sistoskopi ile diizenli tarama onerilmektedir (Higuchi&ark,2011).
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Pediatrik Saglik Bilgi Sistemi veri tabaninin 2831 biiyiitme
sistoplastisinin ~ degerlendirilmesinde 10  yillik  kiimiilatif
komplikasyon sonuglari, uzun vadeli morbidite nedenleri arasinda
mesane riptiiri (%2,9-6,4), ince bagirsak tikanikligi (%5,2-10,3),
mesane taslar1 (%13,3-36) ve piyelonefrit (%16,1-37,1) yer aliyordu.
Ikincil cerrahi tahminleri yeniden giiglendirmeyi (%13,4)
icermektedir. Risk faktorlerinin analizinde, mesane riiptiirii ve tas
gelisimi riskinin artmasi, mesane boynu prosediirleri ve biiyiitme
sirasinda stoma olusturulmasiyla iligkilendirilmistir
(Schlomer&Copp,2011).

Sekil 6. [leosistoplasti sematik ¢izim
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Sekil 7. Detubularize edilip yeniden sekillendirilmis ileum segmenti

Sekil 8. Detubularize edilip yeniden sekillendirilen ileumun
mesaneye anastomozu operasyon goriintiisii ( mesane arka
duvarima anastomoz edilmis goriintiisti
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Sekil 9. lleosistoplastinin tamamlanmis cerrahi goriintiisii

Bagirsak kullanilarak yapilan sistoplastilerinin olumsuz
etkileri {ireterosistoplasti ile Onlenebilir. Uygulanabilmesi igin
fonksiyon gormeyen bir bobrek ve genislemis bir tiretenin varligini
gerektirir. Bagar1 oran1 hasta se¢cimine baglidir ve yeniden biiyiitme
orani %73 olarak bildirilmistir ( Johal&ark,2008).

Enterosistoplasti énemli bir komplikasyonlar tasidigindan,
bazilar1 benzer faydayi elde etmek i¢in otoaugmentasyonu veya
detrusorektomiyi ~ savunmaktadir  (Sekil 10)(Cartwright&
Snow,1989).  Ancak uzun vadede kontinans ve kompliyans
bakimindan sonuglari, enteroplastiye gore daha Kkotudir
(MacNeily&ark,2003).

--50--



Bladder
epithelium

s
P N

( Bladder
N

2 .

‘bﬁmm

A
Fhich — 7\ \l,— Bladder
\ / epithelium
A k
/ "\
C

Sekil 10. Otoogmentasyon sematik ¢izim

Mesane boynu prosediirleri

Intrinsik sfinkter yetmezligine bagli mesane ¢ikiminin
yetersiz olmasi norojen mesaneli hastalarda idrarin mesanede diisiik
basinclarda depolanmasini saglasa da, sosyal kontinansi arzulayan
hastalar i¢in yikici olabilir. Mesane ¢ikis direncini artirmak igin
kullanilan alfa-adrenerjik reseptor stimiilasyonu etkili olmamistir
(Austin&ark,1999). Hacim artirict ajanlarin basari orani diistiktiir
(%10-40), ve basar1 gogunlukla gegicidir (Alova&ark,2012). Otolog
fasyal silin veya yapay materyal kullanilarak yapilan sling
prosediirlerde %40-100 arasinda bir kontinans oran1 elde edilebilir,
ancak ¢ogu durumda bu basar1t mesane biiylitme ile kombinasyon
halinde elde edilir (Grimsby&ark,2016). Mesane boynu
rekonsrilksiyonu ~ veya sling operasyonlari sonrasi {retradan
kateterizasyon yapmak kolay olmayabilir, bir¢ok cerrah bu
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yaklasimi kateterize edilebilir bir kanalla birlestirmeyi tercih eder
(Snow-Lisy&ark,2015). Artifisyel tiriner sfinkter (AUS), kontinans
oranlart %73, komplikasyon ise %20 olarak bildirilmistir (
Catti&ark,2015). Mesane boynunun kapatilmasi, idrar kagirmay1
saglamak i¢in siklikla son care olarak goriilmektedir. Kizlarda kesi
mesane boynu ile {iretra arasinda, erkeklerde ise nérovaskiiler demet
korunarak prostatin iizerinden yapilir. Prosediir olarak kateterize
edilebilir kutandz kanal ve/veya bilylitme ile birlikte kontinansi
saglamak i¢in etkili bir yontemdir (De Troyer&ark,2011).

Kateterize edilebilir kutanoz kanal

Norojen mesaneli hastalar ogmentasyon sistoplastisi yapilsin
veya yapilmasin yasamlart boyunca TAK yapmak zorunda
olduklarindan Kkateterizasyonlarint kolaylastiracak tretra disi
kontinan bir kanala ihtiyaclar1 olabilir. Yontemde kullanilacak en
ideal organ apendikstir (Mitrofanoff tiipii) (Sekil 11,12,13). Boyle
bir kanal ilk kez 1980 yilinda Mitrofanoff tarafindan apendiks
kullanilarak yapilmistir.

Apendiks, énemli bir morbiditeye sebep olmadan viicuttan
cikarilabilen tiibiiler bir organdir. Mitrofanoff ameliyatinin prensibi
esnek kiigiik ¢capli konduitlerde bir submukozal tiinel olusturmaya
dayanir. Mesane doldugunda intravezikal basingtaki artig epitelyum
boyunca tasmir ve implante konduitin liimeninin kapanmasini
saglar. Tecriibeler kontinansin 2 cm lik submukozal tiinelle
basarilabilecegini gostermistir (Kafer&Retik,1997). Mitrofanoff
kanali 10-12 Fr kalinhigindaki bir sondayla kateterize edilebilir
kontinant bir stomadir ve olgularin %90-100'tinde kontinans saglar.
Apendiksin olmadig1 durumlarda bir ileal segmentin detubularize
edilip yeniden konfigiire edilerek kullanilmas1 da miimkiindiir ve ve
Monti- Mitrofanoff kanali olarak adlandirilir.
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Sekil 12. Mitrofanoff kanalinin mesaneye anastomozu sematik
cizim
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Sekil 13. Mitrofanoff kanalinin mesaneye anastomozu (operasyon
gortintiisii)

Uretral kateterizasyonda siklikla gii¢lik ceken veya
mesanenin kateterizasyonu i¢in baskalarina bagimli olan tekerlekli
sandalyeye bagli hastalar icin Ozellikle faydalidir. Uzun siireli
calismalarda stenoz veya inkontinans nedeniyle revizyon orani
kanalin tipine baghi olarak %60'a kadar ¢ikabilmektedir
(Faure&ark,2017).

Takip

Norojenik mesane hastalar1 sadece iirolojik agidan degil,
nérolojik ve ortopedik agidan da yasam boyu takip gerektirir. Ust
ve/veya alt {iriner sistem fonksiyonunda degisiklik olan hastalarda,
sekonder gergin kordonu veya hidrosefali kotiilesmesini dislamak
icin spinal goriintiileme da dahil olmak iizere tam bir norolojik
inceleme onerilmelidir. Ayrica norolojik degisiklikler gozlenirse
iiriner sistemin yeniden degerlendirilmesi de yapilmalidir.

Bagirsak segmentleri kullanilarak rekonstriiksiyon yapilan
hastalarda, metabolik komplikasyonlar1 Onlemek igin bdobrek
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fonksiyonu, asit baz dengesi ve B12 vitamin diizeyleri bakimindan
diizenli takip zorunludur. Ileosistoplasti yapilan  hastalarda
malignite riski yiiksektir. Hastalarin bu risk ve hematiiri gibi olasi
belirtiler konusunda bilgilendirilmesi gerekmektedir. Ikincil
maligniteleri kesfetmeye yonelik takip semalar1 hakkinda yeterli veri
olmamasina ragmen, 10 yildan sonra yillik sistoskopi diisiiniilebilir
(Garnier&ark,2020).

Fekal inkontinans

Spina bifida nedeniyle nérojen mesanesi olan ¢ocuklarda
genellikle norojenik bagirsak disfonksiyonu da (NBD) eslik eder.
NBD’nin sebep oldugu ikincil saglik sorunlar1 yaninda (idrar yolu
enfeksiyonlari, idrar kacirma, kabizligi bagl ventrikiiloperitoneal
sant disfonksiyonu, digki tutamama nedeniyle ciltte ciddi dermatit ve
enfeksiyonlar) artan depresyon oranlari, artan zorbalik, azalan okula
devam, azalan 6zsaygi, diisiik egitim diizeyi ve daha diisiik istihdam
oranlar1 ile iligkilendirilmistir (Szymanski&ark,2017-
Wiener&ark,2009). Bu yiizden bagirsak yonetiminin goz ardi
edilememelidir, c¢iinkii fekal inkontinans yasam kalitesini idrar
inkontinansina gore daha fazla etkileyebilir ( Szymanski&ark,2017).

Omurilik hasarina bagli NBD, arefleksik ve refleksik
olabilir. Arefleksik NBD, siklikla spina bifida ve L1'in altindaki
omurilik yaralanmalarinda goriiliir. Areflekside, kolondaki sinir
lifleri zayif bir sekilde innerve olur, bu da peristaltizmde
yavaglamaya, kolonik kas kasilmalarinda zayifliga ve anal sfinkter
tonusunda zayifliga neden olur ve siklikla kabizlik ve idrar
kacirmayla sonuclanir. Tipik olarak, arefleksik bagirsak, fitiller veya
dijital stimiilasyon yerine manuel veya lavman gibi manuel
dekompresyonla daha iyi yonetilir. Buna karsilik, refleksik NBD’de
tipik olarak kolonik kontraktilite artar ve kolon boyunca propulsiyon
korunmustur. Artan sfinkter tonusu kontinansin desteklenmesine
yardimc1 olabilecegi gibi ayni zamanda digki tutulmasma da
yardimci olabilir. Refleksik NBD'li bireyler, siklikla fitiller ve dijital
uyariyla refleks digkilama yoluyla digkiy1 bosaltirlar.
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Tedavi, bebeklik doéneminden itibaren kabizhigin
hafifletilmesine odaklanan bir bagirsak yoOnetimi programi
baslatilmalidir. Bagirsak yonetiminin hedefleri; rektumu diizenli
olarak bosaltmak, perineal cilt biitiinliigiinii korumak, sosyal olarak
kontinan olmak ve bagimsizligi tesvik etmektir. Bagirsak
yonetiminde en az invazivden en invazive dogru asamali yaklagim
genel olarak kabul edilmektedir (Mosiello&ark,2021). Diyet
degisikligi tek basina genellikle yeterli degildir ve yeterli siv1 ve lif
alimi  yoniinden tesvik edilmelidir. NBD'li ¢ocuklarda da,
yemeklerden sonra 5-10 dakika tuvalette oturmak gastrokolik
refleksin etkisini artirmasi beklenir (Mosiello&ark,2021). Ozmotik
laksatifler digki kivamini yumusatir ancak anal sfinkteri zayif
NBD’li kisilerde inkontinansi kétiilrstirebilir. Rektumu stimule
etmek i¢in anal suppozituvarlar kullamilabilir. Transanal
irrigasyonun bagirsak fonksiyonunu, yasam kalitesini, ebeveyn
memnuniyetini iyilestirdigini ve NBD'de idrar yolu enfeksiyonlarini
azalttig1 gosterilmistir (Boman, Nylander &0ja,2022). Anal tikaglar,
bir tedavi rejimi olmamakla birlikte kontinansa katki saglar. Yeterli
kanit diizeyi olmamakla birlikte, biofeedback ve transkutan6z
elektiriksel sinir simiilasyonunun (TENS) faydali olabilecegi
bildirilmistir (Johns&ark,2021).  Antegrad kontinan enemalar
(ACE), proksimal kolondan irigasyona olanak saglar. Sistematik bir
incelemede, %70'inden fazlasinda NBD bulunan 2086 c¢ocukta
ACE'nin hastalarin yaklasik %90'inda kontinansta ve yasam
kalitesinde iyilesme sagladigi bildirildi (Mohamed&ark,2020).
Malone apendikosekostomisi (MACE), apendiksin tercihen gobek
bolgesinde karin duvarina baglanmasiyla karakterize edilir.
Apendiksin olmadig1 veya Mitrofanoff prosediirii i¢in kullanildig:
durumlarda ileumda yeniden konfigiire edilerek, ACE igin
kullanilabilir. Komplikasyonlar arasinda stenoz (%16,7), sizinti
(%10,8), enfeksiyon (%5,5), prolapsus (%3,9), irigasyon sirasinda
agrt (%3,2) ve graniilasyon (%2,8) yer alir. Cekostomi tiipii
MACE'den sonra en ¢ok kullanilan ikinci ACE'dir. Cekostominin
yerlestirilmesi laparoskopi yoluyla veya floroskopi kilavuzlugunda
perkiitan6z olarak yapilabilir. MACE ve ¢ekostomi tiipii kontinansin
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saglanmasi acisindan benzerdir (Johns&ark,2021). Son olarak diger
yonetim teknikleri fekal kontinansi saglamada ve bagimsizlik
hedeflerine ulasmada basarisiz olursa, kolostomi genellikle NBD
yonetimi i¢in son se¢enek olarak kabul edilir.

Yasam Kkalitesi

Yasam kalitesi kavrami ABD'de 1960'11 yillarda ortaya
cikan kaynagini politik tartismalardan alan ve o yillarda sonra
kullanim1 yayginlasmaya baslayan olduk¢a yeni bir kavramdir.
Bireyin kendi yasamina bakis acgis1 olarak degerlendirilmekte ve
yasam doyumu, yasam memnuniyeti, mutluluk yasam kalitesi ile es
anlamli olarak kullanilmaktadir. Bu kavram, giinlik yasamda
kullanildiginda, yasamin giinliikk gereksinimlerinden ekonomik,
sosyal, psikolojik ve fiziksel boyutlara kadar uzanmaktadir (Cella
1996- Pinar 1995).

Spilker yasam kalitesini kisinin kendi durumunu kiiltiir ve
degerler sistemi iginde algilayls bicimi olarak tanimlarken
(Spilker,1996), Diinya Saglik Orgiitii (DSO), yasam Kkalitesini
“bireyin i¢inde yasadigi kiiltiir ve deger sistemleri baglaminda ve
hedefleri, beklentileri, standartlar1 ve kaygilar ile iliskili olarak
yasamdaki  konumunu  algilamasi”  olarak  tanimlamistir
(WHO,2020). Basitce yasam kalitesi belirli yasam kosullarinda
bireysel tatmini etkileyen rahatsizliklarin bedensel, ruhsal ve sosyal
etkilerine giinlik yasamda verilen bireysel yanit olarak ifade
edilebilir. Bu nedenle yasam kalitesi 6l¢iimii saglik diizeyi ile ilgili
olgiitlerden daha genis kapsam ve kavrayisa sahiptir.

Cocuklarda yasam kalitesinin degerlendirilmesi
eriskinlerden bazi farkliliklar icermektedir. Eriskinlerde yasam
kalitesini degerlendirirken kullanilan alanlardan biri olan fiziksel
islevselligi degerlendirmek igin is yasami, 6z bakim, aile i¢indeki
gorevler, merdiven c¢ikabilme, evi siiplirebilme gibi aktiviteler
degerlendirilirken, g¢ocuklarda yemek yiyebilme, kendi basina
tuvalete gidebilme, banyo yapabilme, ufak giindelik isleri yerine
getirebilme ve oyun oynama gibi aktiviteler degerlendirilmektedir.
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Eriskinlerde sosyal islevsellik degerlendirilirken okul alani ya da
arkadas iliskisi ¢cok onemli degildir, ancak ¢ocuklarda degerlendirme
yaparken arkadaslari ile gériisme, onlarla oyun oynama, okula uyum
diizeyi onemli bir yer tutar. Duygusal ve bilissel islevsellik, beden
imgesi, ozerklik, aile igi iligkiler, gelecekten beklentiler gibi
alanlarin da erigkin, ergen ve cocuk yas grubu i¢inde farkli ele
alinmasi gerektigi, tim bu nedenlerle erigkinlerde kullanilan
Olceklerin ergenlerde, ergenler i¢in kullanilan Olgeklerin de
cocuklarda kullanilmasinin uygun olmadig1 belirtilmektedir
(Bass&ark,1997 ). Bireyin yasam Kkalitesini psikolojik testlerle
Olgmek; hastalarin tedavi Oncesi ve sonrasi yasam Kalitelerini
belirleyebilmek, tibbi girisimlerin etkinligini ve yan etkilerini
degerlendirebilmek i¢in dnemlidir.

Saglikla ilgili yasam kalitesi bir hastaligin ve tedavisinin
hasta iistiindeki fonksiyonel etkisinin hasta tarafindan algilanmasidir
(Cella,1996). Saglikla ilgili Yasam Kalitesi (SYK), hastanin kendi
sagligindan hosnutlugu ile ilgili 6znel algisi olarak ifade edilir ve
Oznel algilar bireyin psikososyal durumu ile dogrudan iliskilidir.
SYK yaklasimi son yillarda bedensel saglik sorunlarinin psikososyal
sonuclarmi inceleyen bir yaklasgim olarak yaygin sekilde
kullanilmaktadir.

Saglikla Ilgili Yasam Kalitesi ve Yasam Kalitesinin farkli
kavramlar oldugu, birbirinden ayrilarak incelenmesi gerektigini
belirten goriisler oldugu gibi bu iki kavrami birbirinden ayirmanin
olanaksiz oldugunu savunan goriisler de vardir. Bu goriise gore
yasam kalitesinin tiim boyutlar1 saglikla ilgili yasam kalitesini de
etkilemektedir. Yasam kalitesi, ¢cok boyutlu bir kavram olup, kisisel
icsel alan (degerler, inanclar, arzular, hedefler, sorunlarla basa
¢ikma), kisisel sosyal alan (aile yapisi, gelir durumu, is durumu,
toplumun tanidig1 olanaklar vb), dissal toplumsal cevre alani
(ktltiirel, sosyal ve dini kurumlar, toplumsal olanaklar, okul, saglk
hizmetler, giivenli ulasim vb.) Dboyutlar1  bulunmaktadir
(Fidaner,2004, Pinar,1995, Testa& Simonson1996).
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Bedensel, ruhsal, sosyal ve Kisisel inanglar agisindan iyilik
hali Kisiler tarafindan farkli sekillerde tanimlanabilmekte ve hastalik
stirecide farkli yasanabilmektedir. Yasam kalitesini degerlendirirken
nesnel ve Oznel alanlarinin  oldugunu  bilmek  gerekir
(Testa&Simonson1996). Nesnel olarak ayni durumda olan iki kisi
oznel olarak yasam kalitelerini farkli algilayabilmektedir. Nesnel
degerlendirmede ¢ocuk ve ergenin neler yapabildigi, sosyal iliskileri
degerlendirilmektedir ~ (Mogotsi,Kaminer&Stein,2000).  Oznel
degerlendirmede ise ¢ocuk ve ergenin fiziksel, duygusal ve sosyal
islevselligi goz ontine alinmaktadir (Wallender,
Schmitt&Kott,2001). Bazi arastirmacilar kisi durumu ile ilgili kendi
algisin1 yansitmakta oldugu igin, 6znel degerlendirmenin daha
degerli oldugunu ileri siirmektedir (Spilker,1996). Kimi
arastirmacilar ise nesnel sonuglar dogurdugu igin ebeveyn
formlarinin gegerliliginin daha fazla oldugunu diisiinmektedir.
Cocuk ve ergenin yasam kalitesini en dogru bigimde anlayabilmek
icin en 1iyi ¢o6ziim, hem ebeveynin hemde cocuk ve ergenin
degerlendirilmesini g6z 6niinde bulundurmaktir (Eisser&ark,2000 ).

Cocuk ve ergenlerde kullanilan yasam Kkalitesi olgekleri
(YKO) genel olarak degerlendirildiginde belirli bir hastalik icin
gelistirilmis olanlar ve genel iyilik halini dlgenler olarak iki farkli
ana grupta toplanabilir. Genel yasam kalitesi 6l¢ekleri hem hastaligi
olan hem de saglikli ¢ocuk ve ergenlerde kullanilabilmekte, bu
nedenle hastalig1 olan ve saglikli grup karsilastirmalarinda, toplum
saghgir calismalarinda, genis oOrneklemlere uygulanabilmektedir.
Genel YKO'lerin duyarlhiliklarinin diisiik olmasi, ¢ogunlukla uzun
olmalar1 ve gocuk ve ergendeki kiiglik degisiklikleri hastaliga 6zgii
YKO'ne gore daha az gostermeleri olumsuz yonleridir. Hastaliga
ozgii  YKO sadece gelistirilmis oldugu  hastaligin
degerlendirilmesinde gegerlidir, bu da oOlgegin i¢ tutarliligim
yiikseltmekte, duyarliligimi ve 6zgiilliigiinti artirmaktadir. Hastaliga
ozgii YKO farkli tedavi yontemlerinin karsilastirilmasinda, tedavi
yaklasimlariin degerlendirilmesinde ve degisik tedavilerin etkinlik
ve yan etkilerinin karsilastirilmasinda uygundur. Hastaliga 6zgii
YKO'lerinin bu &zellikleri genel YKO'lerine iistiinliiklerini
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olusturmaktadir. Her hastalik icin hastaliga 6zgii YKO'niin
gelistirilmemis olmasi ve birden fazla hastalifa sahip ¢ocuk ve
ergende kullanilamiyor olmalar1 ise olumsuz yonleridir. Boyle
durumlarda genel YKO kullanilmaktadir. ( Eiser&Morse,2001).

Kronik hastaliklar yasamin birgok yoniinii etkilemektedir.
Sadece hastaliga bagli durumlari (kendine bakim, mobilite, hastane
yatiglari) degil, ayn1 zamanda aile, okul yagami, 6grenme-akademik
basar1 ve is hayatin1 da etkilemektedir (Eisser,1997). Kronik
hastalig1 olan ¢ocuklarda, hastaliklar hem ¢ocuk, hem ebeveynler,
hem de kardesler iizerinde stres olustururlar. Bu gocuklar saglikli
cocuklara gore mental rahatsizliklara iki kat daha fazla
egilimlidirler. Cocugun kendi hayati ile ilgili gorisleri ile
ebeveynleri arasinda fark olabilir. Kronik hastaliklarla dogan
cocuklar, rahatsizliklar1 diger ¢cocuklar tarafindan fark edildiklerinde
bile kabullenici olabilirler. Onemli olan bu cocuklarin ne
yapamayacaklar1 degil, ne yapabileceklerini ortaya koymaktir.
Kronik hastalikli ¢ocuklarin prognozu biiyiik Olclide ailelerin
tutumuna baglidir. Bu yiizden ailelerle ¢ok iyi iletisim kurulmali bu
sirada ailedeki diger kardesler ve onlarin durumlar1 da goz ardi
edilmemelidir. Psikososyal problemlere neden olan faktorlerden
bazilar1 da tanidaki belirsizlik, ailelere yeterli bilgi verilmemesi,
sosyoekonomik durum, evi ve okulu degistirme zorunda kalma, anne
babalarin mental durumlaridir. Cocukta olusan stresin sinyalleri
okulda ve sosyal iliskilerde azalmis Gzgiiven, kendini suglama,
umutsuzluk, tedaviye uyumsuzluk olarak kendini gosterir.
Psikososyal problemler de anksiyete, depresyon, davranis
bozuklugu, yeme bozuklugu olarak kendini gosterir (Breslau,1990).

Yetiskin yas gruplar1 kadar olmasa da diinyada g¢ocuk ve
ergen yas grubu igin genel amagli yasam kalitesi dlgegi vardir.
Bunlar, Cocuk-Ergen Saglik ve Hastalik Profili [CHIP] (
Starfield&ark,1993), Cocuk Saglhig Anketi [CHQ]
(Aitken&ark,2002), Cocuk Yasam Kalitesi Anketi [CQOL]
(Graham&ark,1997), Pediatrik Yasam Kalitesi Anketi [PEDSQL] (
Varni&ark,2003) ve Yasam Kalitesi Cocuk Anketi [KINDL]
(Ravens Sieberer& Bullinger, 1998). KINDL 6lgegi ¢esitli kronik
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hastalik yakinmasi olan ¢ocuklar (Noyes,2007); diyabetli ¢ocuklar
(Gundlach&ark,2006); gelisim  sorunlar1 olan  g¢ocuklarda
(Furusho&ark,2006 c¢ocuklarin bu hastalik ve sagaltimina baglh
olarak yasamin hangi boyutlarindan daha ¢ok etkilendiklerini ortaya
koymak amaciyla kullanilmaktadir. KINDL, diinyada giderek artan
sayida dile uyarlamasi yapilan bir 6lgektir.

Yasam Kkalitesinin degerlendirilmesi ile ilgili giigliikler ve
fikir ayriliklart halen siirmektedir. Yasam kalitesinin fiziksel iyilik
halini degerlendiren 6l¢eklerde fikir birligi saglanirken, psikososyal
yoniin hangi 6l¢ekle daha iyi degerlendirilebilecegi hala tartisma
konusudur (Pinar,1995).

Bu boliimde , iriner sistem rekonsriiksiyonu uygulanmis
norojen mesaneli hastalarin yasam kalitesini degerlendiren
calismamiz sunulmustur.

Uriner Sistem Rekonstriiksiyonu Uygulanmis Norojen
Mesaneli Hastalarda Yasam Kalitesinin Degerlendirilmesi

Glinlimiizde saglik uygulamalarinin ve spesifik klinik
tedavilerin gelisimi, yasamin c¢esitli alanlarindaki hastalik
sonuclarini en aza indirmeye ve sosyal etkilesimi, psikolojik refahi
ve genel yasam kalitesini (YK) iyilestirmeye calisirken, fiziksel
hastalik ve tedavi sonuglarmin Gtesine gegen faktorleri de
icermektedir. Belirli bir hasta grubu, ciddi alt iiriner sistem
malformasyonlarina veya uzun vadeli idrar kontroliinli imkansiz
kilan konjenital veya edinsel norolojik durumlara sahiptir. Zaman
icinde, bu kronik engeli tedavi etmek i¢in Mitrofanoff teknigi gibi
genis cerrahi prosediirlerle cesitli girisimlerde bulunuldu. Bu tibbi
prosediirlerin sonucu, fiziksel morbidite veya hatta mortalite
acisindan 06l¢iildii, ancak hastalarin kendi yasam kalitesi algilarina
yonelik degerlendirmeler yapilmadi.

Calismanin amact nérojen mesane nedeniyle Mitrofanoff
operasyonu yapilan ve Mitrofanoffdan TAK yapan hastalar ile
iretral yoldan TAK yapan hastalarin yasam kalitelerinin
degerlendirilmesi amaglandi.
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Calhismanin hastalar ve yontemi

Sisli Etfal Hastanesi Cocuk Cerrahisi Klinigi ve/veya ¢ocuk
nefrolojisi polikliniginde 2005-2009 yillar1 arasinda izlenen 5 ile 20
yas arasindaki norojen mesane nedeniyle Mitrofanoff operasyonu
uygulanan (ameliyat grubu) 10 hasta ve kontrol grubu olarak nérojen
mesane nedeniyle iiretral yoldan TAK wuygulayan 11 hasta
retrospektif olarak degerlendirildi. Hastalara telefon ile ulasilarak
poliklinikte anket formu dolduruldu.

Parkin ve arkadagslari tarafindan gelistirilen Sagliga Bagh
Yasam Kalitesi Anketi (SBYKA) (Parkin&ark,1997) uygulandi. Bu
anket ile hastalarin sosyal, emosyonel, entelektiiel, finansal,
medikal, bagimsizlik, ¢cevresel, fiziksel ve mesleksel olmak tizere 10
major yasam alanimi degerlendirilir. Uygulamada 5-12 yas arasi
cocuklarin ebeveynlerine 44 soruluk anket, 13-20 yas arasindaki
hastalara ise, hastanin kendisine 47 soruluk anket sorular1 soruldu.
Hastanin mental kapasitesinin sorulari cevaplamakta yetersiz kaldig1
durumlarda ebeveyn anketi uygulandi. Hastaneye gelemeyen
hastalara anket sorular1 telefonla soruldu. Yiiksek puan daha yiiksek
bir SBYK'nin isareti olarak degerlendirildi.Ayrica, yasam kalitesi
anketine ek olarak idrar ve gayta kontinansi memnuniyetlerini
degerlendirmek igin gegerliligi saglanmamis MacNeily ve
arkadaslari tarafindan gelistirilmis olan 13 soruluk fekal ve tiriner
inkontinansa yonelik bir anket uygulandi
(MacNeily,Morrel&Secord,2005).

Kontinans ii¢ saat ya da daha fazla siireyle hastanin kuru
kalmasi ve ped ya da alt bezi gereksinimi olmamasi olarak
tanimlandi. Tiim sorular 5 puanlik Likert skalas1 kullanilarak sayisal
olarak degerlendirildi. Bu ¢alisma i¢in yiiksek puan daha yiiksek bir
saghga bagli yasam Kkalitesi anlamima gelmektedir. Calismada
istatistiksel analizler NCSS 2007 paket programu ile yapildi. SBYK
Olceginin giivenilirligini belirlemek icin Cronbach alfa katsayisi
kullanilmistir. Verilerin degerlendirilmesinde tanimlayici istatiksel
Metotlarin (ortalama, standart sapma) yam sira ikili gruplarin
karsilastirllmasinda  Mann-Whitney-U  testi, nitel verilerin
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karsilastirmasinda ise Ki-kare testi kullanildi. Parkin ve Mac
Neily'nin ¢alisma gruplari ile bu c¢alismadaki gruplarin
karsilastirilmasinda tek yoOnlii varyans analizi kullanilmustir.
Sonuglar, anlamlilik p<0,05 diizeyinde degerlendirilmistir.

Calismanin sonuc¢lar:

Ameliyat grubundaki 6 hastada meningomyelosel, 1 hastada
hem meningomyelosel hem de yiiksek tip anorektal malformasyon,
1 hasta kaudal regresyon sendromu ve 2 hastada ekstrofia vezika
nedeni ile opere olmus hastalardi. Hastalarin 4'i erkek, 6's1 kizdu.
Ameliyat grubunda 4 hasta tekerlekli sandalyeye bagimli ve 2
hastanin sant1 vardi. Operasyon esnasindaki ortalama yas ise 9,7 yil
olarak bulundu. Opere edilen gruptaki en kii¢iik hasta 6 yasindaydi.
Ameliyat olan hastalarin operasyon sonrasi takip siiresi en kisa 14
ay olmak lizere ortalama 41,2 ay olarak bulundu (Tablo2 ve 3).

Kontrol grubunda 8 hasta meningomyelosel, 2 hasta yiiksek
tip anorektal malformasyon ve 1 hastada kas hastaligi norojen
mesane etyolojisinde vardi. Hastalarin altis1 erkek cinsiyette, alti
hasta tekerlekli sandalyeye bagimli ve bes hastanin sansi vardi
(Tablo 4).
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Tablo 2. Ameliyat grubu hastalarin preoperatif ozellikleri

1 17 |E Meningomyelosel (11 73
2 13 K Meningomyelosel |7 73
3 12 |E Meningomyelosel |9 34
\ve anorektal
malformasyon
4 18 |K Opere ekstrofi 16 29
vezika
5 14 K Kaudal regresyon (12 29
6 13 K Meningomyelosel (11 29
7 9 K Meningomyelosel (6 35
8 12 |E Meningomyelosel [9 49
9 12 |E Meningomyelosel (9 47
10 8 |K Opere ekstrofi 7 14
vezika
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Tablo 3. Ameliyat grubu hastalarin postoperatif 6zellikleri

Hast|Ya|Cinsiy [Egiti |San|[Tekerlek|Bez Giinlii [Self Proflak
anols |[et m jt kullani [k kateterizasy [si
(Smuif|  [sandalye [m1 TAK [on

1 [7]E 1 |- | - 6X1 |Evet Evet
2 [13[K 7 + [+ - 6X1 |Hayir Evet
3 [12|E 5] - + - Yapmiyor |Evet
4 18 K 7 - | - 5X1 [Evet Evet
5 |14 K 7 - - 6X1 |Evet Evet
6 13K 7 + [+ - 5X1 [|Hayir Evet
7 9 K 3 - - 5X1 |Evet Evet
8 [12|E 7 - - 5X1 |Evet Evet
9 |12 |E 7 - [ + 5X1 |Hayir Evet
10 B K Yok | | + - Yapmiyor |Evet
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Tablo 4. Kontrol grubu hastalarin ozellikleri

Hast|Ya|Cinsiy [Egiti |San|[Tekerlek|Bez Giinlii [Self Proflak
anols |[et m jt kullani [k kateterizasy [si
(Smuif|  [sandalye [m1 TAK [on

1 |13 [E 7 - | - 4AX1 [Evet Evet
2 [13[K 6 + [+ + 6X1 |Hayir Evet
3 [13|E 3 + [+ + 3X1 [|Hayir Evet
4 15 K 10 | | - 2X1 |Hayir Hay1r
5 9 K 1 - + 2X1 [Hayir Hayir
6 9 [E 2 - + 4X1 [Hayir Hayir
7 7 [E 2 - + 6X1 [Hayir Evet
8 9 K Yok [+ [+ + 5X1 |Hayir Evet
9 [11|E Yok [+ [+ - 5X1 [Hayir Evet
10 9 [E 3 - - 4X1 |Hayir Evet
11 10 [K Yok |- [+ - 6X1 [Hayir Evet

Ameliyat grubundaki adolesan ve ¢ocuk hastalarin, yas ve
cinsiyet daglimlar1 kontrol grubu ile benzerdi ( Tablo 6 ve 7).

Tablo 6. Ameliyat ve kontrol grubu adolesan hastalarin
karsilastiriimasi

Adolesan | Ameliyat | Kontrol grubu
grubu
Yas 14,5+2.4 13,51 MV:10 p=0,649
Erkek %33 2 %50 x20,28
2
Cinsiyet | Kiz %67 2 %50 p=0,598
4
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Tablo 7. Ameliyat ve kontrol grubu c¢ocuk hastalarin
karsilastiriimasi

Cocuk | Ameliyat | Kontrol grubu
grubu
Yas 10,2+2 9,11 MV:10 p=0,427
Erkek | %50 4 %57 x2:0,05
2
Cinsiyet | Kiz %50 3. %43 p=0,819
2

Ogmantasyon i¢in tiim hastalarda ileum segmenti kullanildi.
Her hastaya rutin antireflii cerrahi yapilmadi. 4 hasta haricinde tiim
hastalara mesane boynu tamiri yapildi. Mitrofanoff kanal olarak
oncelikli olarak apendiks tercih edildi ancak, apendiksin MACE i¢in
kullanildig1 hastalarda ileum kullanildi (Tablo 8).

Calismada SBYK'ni degerlendirmek i¢in kullanilan 6lgegin
ic tutarliligi degerlendirildiginde Croncbach alfa degeri adolesan
ameliyat grubu i¢in 0,964, kontrol grubu i¢in 0,909 olarak, ¢ocuk
ameliyat grubu i¢in 0,864 ve ¢cocuk kontrol grubu i¢inde 0,950 olarak
hesaplandi.

Ameliyat grubu ¢ocuk adolesan ve ¢ocuk hastalarin egitim
yili, glinliik TAK sayis1 ve SBYK puanlar1 kontrol gruplar ile
benzerdi ( Tablo 9ve 10).
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Tablo 8. Ameliyat grubu hastalara yapilan cerrahi iglemler

OGMENTASYON MITROFANDEFF
HASTA tein ANTIREFLE | 3IESATE tin CERRAHI .
NO KULLANILAN CERRAHI TAMIRL KULLANILAN ENDIKASYON
EARSAK ORGAN
Medikal
tedaviye
1 . ragmen ist
{leum Yapilmadi | Yapilmad: Apendiks Grine sistem Yok
bozolmas: ve
inkontinans
Medikal
3 tedaviye
fieum Yapilmad: Y apilmad: Apendiks rafmen iist Yok
iriner sistem
bozulmasy
P e
Politano rafmen ist
3 lleum Lesd Beter ::mmr. lleum i sistem Yapildy
E“::]m.' bozulmas: ve
. g mkontinans
Medikal
tedaviye
4 fleum Cohen Y apilmadh Apendiks ragmen iist Yok
irner sistem
bozulmasi
Medikal
tedaviye
Politano Young- i ragmen ist
s lleum Lead Better Dees iriner sistem Toprch
bozulmas: ve
inkontinans
¢ fleum Yapimad | »OURE- fleum Uriner ¥
ap Diees inkontinans apildy
7 Politano Young- Uriner
Heum Lead Better Dees Apenciin inkontinans ¥ox
5| . 7
t Young- ) Uriner
tupdmacy Dees I inkontinans Tox
5 i Coben Young- - Uriner Yol
Diees inkontinans
Medikal
. tedaviye
10 fleum L P‘ohj mﬁ Yamlmad: Apendiks rafmen iist Yapld
{mner sistem
bozulmas:
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Tablo 9. Adolesan hastalarin egitim yili, giinliik TAK sayist ve
SBYK puanlarinin kontrol grubu ile karsilastiriimasi

Adolesan Ameliyat Grubu Kontrol Grubu MV P

Egitim (Y1)  6,1+3,6 6,5+2,8 115 0,912
TAK Sayis1  5,6+0,55 3,7+1,7 3,5 0,095
SBYK puan 188,6+35,8 190+26,7 11 0,831

Tablo 10. Cocuk hastalarin egitim yili, giinliik TAK sayist ve SBYK
puanlarmmin kontrol grubu ile karsilastirilmast

Cocuk Ameliyat Grubu Kontrol Grubu MV P

Egitim (Y1) 4,243,4 1,1£1,2 6 0,119
TAK Sayis1  5+0 4,7+1,4 9 0,713
SBYK puan 180,7+22,2 153+36,7 8 0,257

Ameliyat grubu adolesan ve ¢ocuk hastalarin kontrol grubu
ile karsilagtirmasinda sant ve tekerlekli sandalyeye bagimlilik
bakimindan fark yoktu ( Tablo 11 ve 12).

Tablo 11. Adolesan hastalarin sant ve tekerlekli sandalyeye
bagimlilik durumlarinin kontrol grubu ile karsilastirilmasi

Adolesan Ameliyat grubu Kontrol grubu
Sant Yok 4 %67 2 %50
x2.0,28
Var 2 %33 2 %50
p=0,598
Tekerlekli Yok 3 %50 2 %50 x2.0
Sandalye Var 3 %50 2 %50 p=1
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Tablo 12. Cocuk hastalarin sant ve tekerlekli sandalyeye
bagimlilik durumlarinin kontrol grubu ile karsilastirilmast

Cocuk

Sant

Tekerlekli
Sandalye

Yok

Var

Yok

Var

Ameliyat grubu

4 %100
0 %0

3 %75
1 %25

Kontrol grubu

4 %57
x2.0,28

3 %43
p=0,125

3 %43
x2.1,06

4 %57
p=0,303

Ameliyat ve kontrol grubu hastalarin bez kullanim ve
proflaksi oranlar1 benzerdi ancak self kateterizasyon ameliyat grubu
lehine istatistiksel olarak anlamli oldugu goriildii (Tablo 13).

Tablo 13. Adolesan ve ¢ocuk hastalarin bez kullanimi, proflaksi
gerekliligi ve self kateterizasyon yéniinden kontrol grubu ile

karsilastirilmasi
Adolesan Ameliyat grubu Kontrol grubu
+Cocuk
Bez Yok 7 %70 5 %45
kullanim x2:0,48
Var 3 %30
6 %55
p=0,487
Proflaksi Yok 7 %70 3 %27
Var 13 %30 x2%:2,31
8 %73
p=0,128
TAK kim  Aile 3 %30 1 %91
yapiyor Kendi 5 %50 1 %9 x2:8,4
Yapmiyor 2 %20 0 %0
p=0,014
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Ameliyat grubu hastalarin iiriner ve fekal memnuniyet
anketine vermis olduklari cevaplarda, %380'inde Mitrofanoff
kanalinin hastalarin temizlik ve sosyal giivenlerini artirdigi, daha
bagimsiz hale geldikleri, onceki tedavilerinden daha iyi oldugu,
sonug¢larindan memnun olduklar1 ve bagka hastalara onerebilecekleri
goriildii (Tablo 14).

Tablo 14. MacNE/LY ve arkadaslar: tarafindan gelistirilen iiriner
ve fekal kontinans memnuniyet ankete ameliyat olan hastalarin
verdikleri cevaplar

! Gocuk | Adolesan | Toplam
Mitrofanoff Hakkinda: 1 T
Temizligimi ve sosyal glivenimi artirdi | ala 5/6 D]
Bagimsizgimi artirdi 34 5/6 ]
Onceki tedavimden daha iyi 3/4 5/6 810
Sonuglanndan memnunum 3/4 5/6 810
Bagka hastalara tavsiye ediyorum 34 | &6 810
MACE Hakkinda:

Temizlifimi ve sosyal glvenimi artirch 3/3 1/2 4/5
Onceki tedavimden daha iyi 3/3 1/2 4/5
Sonuglanmdan memnunum 33 1/2 4/5

Baska hastalara tavsiye ediyorum 33 1/2 4/5
Uriner ve fekal kontinansin
degerlendirilmesi:
Idrar yéninden her zaman kuruyum 2/4 5/6 7o
Kaka kagirmiyorum 2/4 5/6 810
Idrar igin bez kullanmiyorum 2/4 5/6 710
Kaka igin bez kullanmiyorum 2/4 5/6 810
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MACE yapilan 5 hastanin 4'i ameliyatin temizliklerini ve
sosyal giivenlerinini artirdigini, 6nceki tedavilerinden daha iyi
oldugunu, baska hastalara onerebileceklerini ve sonuglarindan
memnun olduklart goriildii (Tablo 1).

Hem MACE hem de Mitrofanoff kanali yapilan adolesan
grubundan bir hasta ve sadece Mitrofanoff kanali yapilan ¢ocuk
grubundan bir hasta ameliyat 6ncesinde TAK egitimi almadiklari ve
sonrasinda da bu kanal1 kullanmadiklar1 goriildii.

Kateterizasyonunu  kendi  yapamayan adolesan kiz
cocuklarinin anneleri 6zellikle regl dénemlerinde iiretral yoldan
TAK yaparken sikint1 yasadiklarini, Mitrofanoff kanalinin daha
temiz ve kolay oldugunu ifade ettiler.

Calismanin tartismasi

Cocukluk cag1 inkontinansinda cerrahi girisimlerin basarisi
birgok raporda detayli olarak incelense de bdyle miidahalelerin
sagliga bagl yasam kalitesi lizerine etkisini degerlendiren az sayida
calisma vardir. Bu calismadaki hastalarin biiyiik bir kismim
olusturan spina bifida gibi kronik hastaliklarda tedavi basarisi,
sadece hastaligin eradikasyonu ile degil, yasam kalitesinin
gelistirilmesiyle de artacaktir.

MacNEILY ve arkadaslarinin (MacNeily
,Morrel&Secord,2005) spina bifidali norojen mesaneli hastalarin
yasam Kalitesini degerlendirmek yapmis olduklari ¢alismada
ameliyat edilen hastalarin ortalama SBYK punlar1t kontrol
grubundan yiiksek bulunmamistir. Yine Parkin ve arkadaslarinin
1997 wyilinda spina bifidali hastalarin  yasam  kalitesinin
degerlendiren bir calismasinda onlar da spina bifidali norojen
mesaneli hastalarin sagliga bagli yasam kalitesini daha yliksek
bulmamislardir (Parkin&ark,1997). Biz bu ¢alismadan elde
ettigimiz sonuglarda da ameliyat grubundaki hastalarin SBYK
puanlar1 kontrol grubundan daha ytiksek bulunamada.
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Amruta ve arkadaslarmin 2006 yilinda spina bifidal
hastalarin ~ yasam  kalitesini  degerlendiren  prospektif  bir
calismalarinda J.Varni tarafindan gelistirilen PedsQL 4.0. yasam
kalitesi anketi hem spina bifidali hastalara hem de onlarin
ailelerine/bakicilarina uyguladiklar1 ¢alismada ailelerin, fiziksel ve
fizyolojik saglik parametrelerinde ve okul fonksiyonlarinda almis
olduklar1 ortalama puan, gocuklardan daha diisiik, istatistik olarak da
anlamli bulunmus. Hastalik, hasta ¢ocuklar ve aileler arasinda fakli
algilanabilmektedir. Ayni ¢alismada spina bifidali hastalar, saglikli
cocuklar ile karsilastirllmistir. Saglikli cocuklar ile karsilastirmada
fiziksel saglik ve sosyal fonksiyonlar agisindan daha diisiik puan
almislar ve sonug istatistiksel olarak anlamli bulunmustur. Kronik
hastalig1 olan ¢ocuklar ile karsilastirilmasinda ise sadece fiziksel
saglik agisindan daha diisiik puan almiglar ve bu da istatistiksel
olarak anlamli bulunmustur (Amruta&ark,2006). Yine ayni
calismada hastalar, rekonsriiktif iirolojik cerrahiden (Mitrofanoftla
beraber veya Mitrofanoffsuz, ogmentasyon, mesane boynu onarimi
ve MACE operasyonu) altt hafta ve alt1 ay sonra tekrar
degerlendirildiklerinde ise; c¢ocuklarin alti hafta sonra almis
olduklar1 puanlarda fark olmamakla birlikte ailelerin sosyal
fonksiyonlar, okul fonksiyonlart1 ve  fizyolojik  saglik
parametrelerinde almis olduklar1 puanlarda istatistiksel anlamli
olarak da artis oldugu goriilmiistiir. Hastalarin alti ay sonraki
degerlendirmelerinde ise sadece ailelerin cevaplarinda sosyal
fonksiyonlar i¢in vermis olduklar1 puanlarda artis olmus ve bu da
istatistiksel olarak anlamli bulunmustur. Bu calismada kullanilan
olgek genel bir dlgek olup tirolojik sorunlart degerlendiren bir 6lgek
degildir.

Bu ¢ocuklarin fiziksel ve mental 6ziirlerine bakis agilari
aileler ve saglhik calisanlar1 arasinda da farklidir ( Camdan,
Goldsmith &Bahsim, 1984). Bazi arastiricilar ise ailelerin
beklentileri ile cocuklardaki SBYK degeri arasinda c¢arpict bir
sekilde iliski bulmuslarlardir. Fiziksel limitasyonlarin, klinisyenler
acisindan SBYK'ne daha az 6nemli etkisi vardir. Eger SBYK olarak
ailenin bakis agisin1 ve beklentilerini 6n planda tutarsak cerrahi ile
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beraber, cocugun hayat kalitesi degil ancak aile veya bakicinin hayat
kalitesi artmig gortliyor (Kirpalani &ark, 2000). Calismamizdaki
ameliyat grubundaki hastalar ve aileleri de yapilan Mitrofanoff
kanalinin TAK islemini daha kolay hale getirdigini ifade ettiler.

Naji ve arkadaslarinin 2007 yilinda nérojen mesane nedeni
ile kontinan kateterize edilebilir stoma yaptiklari 12 hastalik erigkin
calismasinda yasam kalitesini ve operasyonun sonuglarini
degerlendirmek i¢in Medical Outcomes Study 36 kisa form anketi
uygulayip, ortalama 2,8 yil takip ettikleri hastalar1 komplikasyonlar
ve inkontinans yoniinden degerlendirilmistir. Hastalarin rapor
ettikleri kontinans oranlart %100 olarak bulunmus, 7 hasta
kateterizasyonlarin1 tek basina yaparken digerleri yardima ihtiyag
duymus, iki hastada stomal stenoz gozlenirken bir hastada paralitik
ileus gelismesi tizerine yatis siiresi uzamistir (Naji &ark,2007). Bu
sonuglar bizim c¢alismamiza benzer sonugladir. Calismamizdaki
cocuk ve adolesan grubundaki birer hasta yapilan Mitrofanoff
kanalin1 benimsemeyen ve hem bu yoldan hem de iiretral yoldan
TAK yapmayan hastalardi. Bez kullanan bu hastalar belki de bizim
sonuglarimizi olumsuz etkiliyor olabilir.

Boemers ve arkadaslarin1 2005 yilinda iriner ve fekal
inkontinans nedeni ile rekonstiiktif cerrahi olan 55 ¢ocugun 63
stomasini retrospektif olarak inceledikleri bir calismada hastalarin
yasam Kkaliteleri direkt olarak degerlendirilmemekle birlikte
hastalarin  yasam kalitesinin yiikseldigi ve gerek mesane
kateterizasyonu gerekse de kolonik yikamalarda biiyiik Olgiide
bagimsizligin  saglandigi ifade edilmektedir. Hastalarin ve
bakicilarin memnuniyeti yiiksek olarak bulunmustur (Boemers
&ark, 2005). Calismamizdaki self-kateterizasyon yapamayan
hastalarimizin bir kismi bunun igin hi¢ cesaretlendirilmemis ve
ebeveynler bu islemi kendi gorevleri gibi kabul etmis olgulardi.
Belki burada hasta ve yakinlarinin bilgilendirilmesi konusunda konu
ile ilgili hekimlerin de eksiklikleri olabilir. Operasyonu yaparken
amaglarimizdan biri hastay1 bagimsizlastirmak ise bunu hastalara
ogretmek icin de ameliyattan 6nce ¢aba harcanmalidir.
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MacNeily ve arkadaslarinin 2009 yilinda yapmis olduklari
26 vakalik prospektif ¢alismalarinda; Parkin tarafindan gelistirilmis
olan ve bizimde c¢alismamizda kullandigimiz SBYK anketini
hastalara cerrahi oncesinde ve cerrahiden 6 ay sonra tekrar
uygulamislar. Cocuk grubundan 12 hastadan sadece 2 hastanin
iriner rekonsriiksiyon sonras1t SBYK skorunda yiikselme, adolesan
grupta ise 14 hastadan 9'unda cerrahiden sonra SBYK skorunda
yiikselme bulmuslardir. Ancak, ortalama skorda cerrahi 6ncesinde
ve sonrasinda istatistiksel olarak anlamli degisiklik tespit
etmemislerdir. Cocuk ve adolesan hastalarin operasyon sonrasinda
kendi kendini kateterize edebilenlerin oranlarinda oldukg¢a artis
gozlenmis ve bu da istatistiksel olarak anlamli bulunmustur. Bu
calismadan ¢ikan ilging bir sonug adolesan yas grubu i¢in "evlenecek
misin?" sorusuna alinan cevapta cerrahiden sonra belirgin bir diisiis
gozlenmistir (MacNeily &ark, 2009). Hastalarin Mitrofanofftan
sonra beden imajlarinin bozuldugu diistincesi bu sonucu dogurmus
olabilir. Ancak yapilan cilt flepleri ile oldukga iyi kozmetik sonuglar
alabilir. Bizim ¢alismamizda ise ameliyat olan grupta 1, kontrol
grubunda ise 2 hastadan bu soruya olumlu yanit alindi. Uriner ve
fekal kontinansi degerlendirmek i¢in sorulan ankette ise cerrahiden
sonra kontinans skorlarinda iyilesme kaydedilmis ve istatistiksel
olarak anlamlida bulunmustur (MacNeily &ark, 2009). Bizim
calismamizdaki ameliyat grubu hastalarin idrar yoniinden kontinans
oranlar1 %70 olarak bulunsa da kontrol grubu ile karsilastiriimasinda
istatistiksel fark bulamadik. Ancak, inkontinansi devam eden 3
hastadan 2'si Mitrofanoff kanalindan veya tiretradan TAK yapmayan
hastalardi, bir hastanin ise giinliik kullandig1 bez sayisinda azalma
olmakla birlikte inkontinansinin devam ettigi goriildii. Bizim
sonuclarimizi ameliyattan once TAK egitimi almayan ve sonrasinda
da uygulamayan hastalar etkiliyor olabilir ya da istatistiksel olarak
anlamli fark bulabilmek i¢in daha fazla sayida hasta ve kontrol
grubuna ihtiyag olabilir.

Bu calismada kontrol grubunun ortalama SBYK puani
ameliyat olan gruptan daha diisiik degildi. Ayrica, bu ¢alisma gibi
retrospektif caligmalarda belli bir cerrahi yonteme egilim vardir ve
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belkide bu nedenle sonuglar farkli ¢ikmamis olabilir. 2006 yilinda
Fransa'da (83) 460 yetiskin ve adolesan spina bifidali hasta iizerinde
yapilan ¢ok merkezli, retrospektif, "cross-sectional" bir ¢alismada
inkontinans durumlari arasinda yapilan cerrahi teknik arasinda fark
bulamamiglar (Lamelle &ark,2006). Buradan hareketle cerrahinin
hastalarin yasam kalitesini yiikseltmiyor sonucu da ¢ikarmamalidir.
Multi-sistemik birden ¢ok rahatsizlig1 olan bu hastalarin belki sadece
inkontinans problemlerini ¢ézmek yasam kalitelerini ylikseltmek
icin yeterli olmuyor olabilir. Belki bu hastalara cerrahi éncesinde
anket yapilmis olsaydi ameliyat sonrasi yapilan anket sonuglarina
gore daha diisiik bir SBYK puani alinabilecekti. Yasam kalitesini
etkileyen bir¢ok degisken kontrol edilmesine karsin, birgok sakli
potansiyel faktorler SBYK'ni etkiliyor olabilir ya da kontrol grubu
hastalar ve aileleri boyle operasyonlardan haberdar olmadiklari i¢in
mevcut sartlar1 kabullenip sahip olduklar1 duruma adaptasyon
saglamis olabilirler. Aslinda bizim calismamizdaki kontrol grubu
hastalarda bunu gordiik. Bir¢ogunun bdyle operasyonlar hakkinda
bilgisi yoktu. Operasyon onerilen 2 hasta, yapilan Mitrofanoff
kanalinin karin duvarindaki goriintiisiinii ostomi gibi diistindiikleri
icin istemediklerini belirtiler. Bu konuda hasta ebeveynlerinin belki
de daha fazla bilgilendirilmeye ihtiyaclarida olabililir.

Calismanin sonucu

TAK norojen mesaneli hastalarda mesaneyi bosaltmak igin
standart bir yontem olabilir. Diisiik enfeksiyon riski ve diisiik
basinglarda mesane bosalimina izin verir. Ancak, self kateterizasyon
bu hastalarin bir kisminda 6zellikle de kiz hastalarda her zaman
kolay olmayabilir. Bu durum ¢alisan veya okula giden kiz ¢ocuklari
icin daha da zor olabilir. Sabah kalkip okula gitmek icin kendileri
hazirlanan, okul kiyafetlerini kendileri giyininen, sacglarini taramak,
dis firgalamak, yemek yemek gibi giinliik aktivitelerinin birgogunu
yardimsiz yapan bu hastalar, okulda olduklar1 saatlerde gerek
fiziksel sinirliliklar1 gerekse de ozellikle kizlarda {iretral yoldan
TAK uygulamanin anatomik zorlugu nedeniyle ya TAK yapmiyorlar
ya da aileler TAK yapmak i¢in okula gitmek zorunda kaliyorlar. Bu
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durum cocuklar ve aileler i¢cin oldukca zor ve basarilmasi gii¢
durumlar olusturuyor.

Kateterize edilebilen abdominal stomalarin kullanimi daha
kolaydir ve hastay1r bagimsizlastirir. Ancak, mesane ya da sfinkter
disfonksiyonu i¢in rekonstriiktif cerrahi diisiiniilen hastalar ve
aileleri mutlaka TAK yapma yeteneginde ve uygun yas grubunda
olmalidir ve bu islem i¢in gorsel ve sematik materyallerle
egitilmelidir. Hasta ve ailenin hastaliin takip ve tedavisinde ayrica
uygulanan cerrahi prosediirlerin amacina uygun kullanilmasi
yoniinde desteklenmeli ve motive edilmelidir.

Hastalarin self kateterizasyonlarin1  saglamak her
nekadar SBYK puanlarina direkt etkisi olmasa da Mitrofanoff
kanalinin hem ¢ocugun hem de ailenin yasam kalitesini yiikselttigini
ve bireyin yasam kosullarini sevk ve idare etmede daha bagimsiz
kildigimin disiiniiyoruz.

Yasam kalitesini degerlendiren giincel ¢alismalarda, tiriner
rekonstriiksiyonun hastalarin fiziksel islevselliklerine katki sagladigi
ancak sosyal islevsellikte ise daha diistik puan bildirildi (Ciongradi
&ark,2022). Baska bir c¢alismada, bizim ¢alismamizda da
kullandigimiz ~ 6lgegi kullanarak yaptiklart degerlendirmede,
norojenik barsak varliginin yasam kalitesini olumsuz yodnde
etkiledigi bildirildi (Thong &ark,2019). Spina bifidali bireylerin
ebeveynlerine uygulanan yasam kalitesi anketinde, iiriner
rekonstriiksiyonun, yasam kalitesine orta diizeyde katki sagladigi,
disk1 kontroliinii saglamanin kendileri i¢in en énemli sey oldugunu
ifade etmislerdir (Strine &ark,2015). Bir baska eriskin 6asismasinda
ise, liriner inkontinasin artan miktarlarinin yagam kalitesini olumsuz
etkiledigi, ancak fekal inkontinasin ise siklig1 ve miktar1 ne olursa
olsun olumsuz etkiledigi bildirilmistir (Szymanski &ark,2017).
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BOLUM 111

Over Torsiyonu

Aydin UNAL

Tanimi

Over torsiyonu; overin ve bazen de fallopi tiiplerinin
vaskiiler pedikiiliiniin etrafinda donmesi olarak tanimlanir. Over
kendi vaskiiler pedikiilii etrafinda dondiigiinde vendz ve lenfatik
akimin obstrikksiyonuna sebep olur. Over dokusunda O6dem
gelismeye baslar. Parenkimdeki basing artmaya devam ederek son
olarak arteriyel akimin da etkilenmesiyle iskemi ve infarktiis
(Resim-1) gelisir Rossi et al. (2012). Torsiyon, overi, fallopi
tiiplerini ya da ikisini de igerebilir. Baz1 serilerde iki yapinin da
birlikte torsiyonu %59, izole over torsiyonu %31 ve izole salpingeal
torsiyonu %10 oraninda izlenmistir (Henry MC 2020). Tedavi
edilmezse pelvik tromboflebit, kanama, peritonit, kalsifikasyon ve
otoamputasyon geligebilir. Otoamputasyon kronik torsiyonlar
sonrasi olusabilir (Focseneanu et al. 2013).
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Resim 1: Sag adneksial torsiyonun laparoskopik goriintiisii

Tarihge

Bildirilen ilk over torsiyonu vakasi 1890 yilinda Sutton’a
aittir (Kazez et al. 1996). Tarihsel olarak, over torsiyonu tedavisinde
peritonit, pulmoner emboli ve malignite ihtimali gibi sebeplerle
klasik olarak ooferektomi uygulanmistir (Oltmann et al. 2010;
Walker et al. 2018). Sonrasinda yapilan detayli ¢alismalar pulmoner
emboli ve malignite ihtimalinin ¢ok diisiik oldugunu goéstermistir
(McGovern et al. 1999; Oltmann et al. 2010). Detorsiyon isleminin
ilk olarak Way tarafindan 1946 yilinda tanimlanmasindan sonra pek
cok calisma ooferektomi yapilmadan sadece detorsiyon islemi
uygulanarak bu durumun tedavi edilebilecegini ve over rezervlerinin
korunabilecegini gostermistir (Dasgupta et al. 2018).
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Epidemiyoloji

Torsiyon en sik ikinci ve dordiincii dekadlar arasinda geng
eriskinlerde goriiliirken, pediatrik popiilasyonda nadir bir durumdur.
Kizlarda pediatrik akut karin agris1 sebeplerinin %2,7 sini olusturur.
Bu yas grubunda insidansi Kids Inpatient Database 2006 verilerine
gore 5:100.000 olarak bildirilmistir (Dasgupta et al. 2018). Guthrie
ve ark. tarafindan yapilan 0- 20 yas aralifindaki hastalar1 igeren
kohort calismasinda over torsiyonu geciren c¢ocuklarda yas
ortalamasi 14,5 olarak bulunmustur. Hastalarin biiylik cogunlugu
menars sonrast olup , menars Oncesi torsiyonlar sadece %17- 23
oraninda goriilmiistiir. Cocukluk ¢ag1 over torsiyonu orani tiim over
torsiyonlar1 iginde %15 oraninda goriiliir. Neonatal donemde
torsiyon ¢ok daha nadirdir, ¢ocukluk ¢agi torsiyonlari iginde 1 yasin
altindaki kiz ¢ocuklarinin oran1 %16 olarak bildirilmistir (Guthrie,
Adler, and Powell 2010; Yildiz et al. 2014; Childress and Dietrich
2017).

Patogenez ve Risk Faktorleri

Over kistleri ve Kkitleleri torsiyon olusumuna yatkinlik
olustururken, normal overler de torsiyon olabilmektedir ve bu daha
cok ¢ocuk yas grubunda goriiliir (Dasgupta et al. 2018; Hubner et al.
2017). Cocuk yas grubunda over torsiyonlarinin %30-40’1 altta yatan
herhangi bir baslatici sebep olmadan goriintii olarak normal
overlerden kaynaklanir (Sanfilippo, Lara-Torre, and Gomez-Lobo
2019). Altta yatan bir sebep olmadan torsiyon olmasi, konjenital
olarak uzun ovaryan ligamanlardan veya pelvik baglarin
gevsekliginden kaynaklanan asir1 hareketli bir mezovaryum,
mezosalpinks ve fallopi tiipiine bagli oldugu diisiiniilmektedir, bu da
yetiskinlikte jinekolojik yapilarin gelismesiyle diizelir . Torsiyon
genellikle sag tarafta goriiliir. Bunun sebebi olarak sagda bulunan
¢ekumun solda bulunan sigmoid kolona gére daha mobil olmasi ve
sigmoid kolonun sol overin mobilitesini kisitlamas1 ve sag
infundibulopelvik  ligamanin  daha uzun olmasi olarak
diistiniilmektedir (Yaniv et al. 2019). Fizyolojik etmenler arasinda

ani fiziksel aktiviteler, siddetli kusma ve oksiirme gibi abdominal
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basinci artiran hareketler gosterilmektedir (Mellor and Grover
2014).

Ovulasyon indiiksiyonu, over hipersitumulasyonu, polikistik
over sendromu ve yenidoganlarda maternal hormonlara maruz
kalmak over torsiyonu i¢in predispozan faktorlerdir. Endometriozis,
enfeksiyonlar, paratubal kistler, adezyonlar ve konjenital anomaliler
de torsiyon riskini artirir (Henry MC 2020). Over torsiyonu
genellikle boyutu artmis over, over kisti ya da diger kitlelerle
iliskilidir. Guthrie’nin ¢alismasinda over torsiyonunun altinda yatan
sebep olarak %58 oraninda benign kitle lezyon saptanmistir. Yas
kiigiildiikge matiir kistik teratom orani artarken, yas biyldiikce
folikiiler ve corpus luteum kistleri daha sik goriiliir. Kistin boyutu
arttikca torsiyon ihtimali de artmaktadir (Guthrie, Adler, and Powell
2010).

Cocuklarda kii¢iik boyutlu kistler folikiiler normal gelisimin
bir parcasi sayilir ve miidahale gerektirmezler. Addlesan donemde
goriilen anovulasyon ve ovulasyon disfonksiyonu durumlar1 bu
donemdeki over Kkistlerinin sebebidir (De Silva et al. 2004).
Ultrasonda solid komponent veya internal ekolarin gdoriilmesi,
Scm’den biiylik ve fikse olmasi, kiste bagli sistemik bulgularin
olmasi ve erken puberte goriilmesi kistin kompleks yapisina isarettir
ve daha detayli degerlendirmeleri gerekli kilar. Kompleks kistlerin
varliginda over tiimorii ihtimali g6z Oniinde bulundurulmalidir.
Cocuklarda en sik over tiimorii matiir kistik teratomdur ve onu
stromal tiimorler takip eder (Holcomb, Murphy, and Ostlie 2014).
Malign kitle varlig1 tiim etkenler arasinda %10 civarindadir ve bu
ylizden bu yas grubunda over koruyucu cerrahinin 6nemine isaret
etmektedir (De Silva et al. 2004; Templeman et al. 2000). Pediatrik
yas grubunda goriilen over kitleleri ¢esitleri ve genel bilgileri Tablo-
1’de 6zetlenmistir .

Torsiyon, fetal donemde sikga goriilebilen over folikiil
kistlerine bagli olarak antenatal donemde de gelisebilir. Bu kistler
sonucunda torsiyon ve nekroz gelisme ihtimali de artmaktadir ve
ozellikle 5 cm’yi gecen kistler bu ihtimali artirmaktadir. Fetal
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ultrasonografiyle over Kistleri saptanabilir (Resim-2) ve takibi de
USG ile yapilir. Kistin torsiyona sebep olmasi durumunda kalsifiye
bir kitle haline donmesi veya tamamen kaybolmasi miimkiindiir. Bu
kistler boyutlar1 ve yerlesimleri nedeniyle fetal donemde diger
sistemlerin kistleriyle karistirilabilir (Acar et al. 2019).

Resim 2: A- Antenatal over kisti torsiyonu operasyon goriintiisti,

B- Fetal USG’de renal kist diigiiniilen ayni hastanin MR
goruntust.

Fallopi tiiplerinin izole olarak torsiyone oldugu olgularda
hidrosalpinks, hematosalpinks, paraovaryan kistler ve hamilelik risk
faktorleri arasinda sayilabilir. Endometriozis ve pelvik inflamatuvar
hastalik gibi adezyon varligini artiran hastaliklarda over torsiyon
insidanst azalmistir ancak endometrioma gibi kitlesel bir olusum
mevcutsa torsiyon orani yiikselir (Akbulut 2019).
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Tablo 1: Pediatrik over kitlelerinin ¢esitleri ve genel bilgileri
(Holcomb, Murphy, and Ostlie 2014)

Over kistleri | Basit Yok - Adolesanlarda insidans1 %20
Folikiiler Yok civarida
Luteal
Yok - Luteal Kistler daha kompleks
goriintiiye sahip olabilir
Epitelyal Ser6z kistadenom | CA 125 | -Boyutu biiyiiktiir, borderline
Musindz CEA varyantlar1 olabilir
kistadenom/karsino -Cocuklarda nadir, s6lomik
m CA 125 | epitelden kaynaklanir
Kistadenokarsinom -Cocuklarda nadir
Germ hiicreli | Teratom(Dermoid) | Yok - En sik germ hiicreli timor
Disgerminom Yok - %20 bilateral olabilir
Endodermal AFP - Genellikle unilateraldir
siniis(Yolk sac) B-hCG | - %60 Endokrinolojik aktiftir
Embriyonel B-hCG [ - Cocukluk ¢aginda nadir
karsinom AFP -Siklikla disgerminom ve
Koryokarsinom endodermal siniis tiimorii
Mikst germ hiicreli igerir
Seks kord- Juvenil granulosa- | Yok -Malignite igerisindeki
Stromal theca Yok folikiiler hiicrelerden
Sertoli-Leydig kaynaklanir
Luteinize thecoma | Yok -ileri evrede cerrahi ve
Steroid hiicreli kemoterapi uygulanir
Yok -Saf thecomalar benigndir
Cesitli Gonadoblastom Yok -Disgenetik gonadlardan
timorler Poliembriyom Yok kaynaklanir
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Over Torsiyonuna Tanisal Yaklasim

Over torsiyonu tanis1 i¢in anamnez, fizik muayene bulgulari,
laboratuvar degerleri, gorlintiileme yontemleri ile elde edilen veriler
birlikte degerlendirilmelidir. Altin standart bir test veya goriintiileme
yonteminin olmamasi klinik pratikte giigliik ¢ikarmaktadir.

Anamnez

Over torsiyonunun klinik bulgularindan en sik karsilasilani
kolik karin agrisidir(%90-100). Torsiyon tam veya kismi olabilecegi
icin karmm agris1 da siirekli veya gelip gegici olabilir. Parsiyel
torsiyon-detorsiyon durumuna bagl olarak agrinin aralikli olarak bir
ay kadar uzun siire var olabilecegi akilda tutulmalidir. Diger bulgular
icerisinde bulant1 (%70), kusma (%45), yan agris1 veya ates (%20)
sayilabilir. Torsiyonun uzun siireli olmasina ve tedavisiz kalmasina
bagl olarak over nekrozu ve enfeksiyonu meydana gelir ve peritonit
bulgular1 goriiliir (Pansky et al. 2007; Sasaki and Miller 2014;
Shadinger, Andreotti, and Kurian 2008).

Fizik muayene

Adneks torsiyonu klinik olarak tani konulan, laboratuvar ve
goriintiileme yontemleriyle desteklenen bir hastaliktir. Preoperatif
olarak konulan tani laparoskopide veya laparatomide ancak %10-44
oraninda dogrulanabilmistir ve bu da preoperatif taninin giicliiglinii
ortaya koymaktadir (Ashwal et al. 2015; Cohen et al. 2001). Fizik
muayenede en sik karsilagilan bulgu lokalize abdominal hassasiyettir
(%64). Genellikle subfebril ates gorilir. Atesi >38 °C olan
hastalarin oran1 %10 civarindadir. Abdominal distansiyon(%10) ve
ele gelen pelvik kitle olmasi(%7) diger fizik muayene bulgularidir
(Ashwal et al. 2015; Sasaki and Miller 2014). Nadiren inguinal
kanalda over herniasyonu olabilir. Nuck kanali igerisindeki overin
torsiyone olmas1 miimkiindiir ve fizik muayenede inguinal kanalda
ele gelen kitle ve bu kitle lizerinde hassasiyet onemli bir klinik
bulgudur (Choi and Baek 2016; Rees et al. 2017).
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Laboratuvar

Torsiyonla iligkilendirilmis kesin bir laboratuvar parametresi
bulunmamaktadir. Akut karin agrist sebepleri arasinda ayrim
yapmak i¢in hemogram, biyokimya, tam idrar tetkiki rutin olarak
calisilmaktadir. Lokositoz ve CRP yiiksekligi over torsiyonunda
goriilebildigi gibi diger bir¢ok karin agris1 sebeplerinde de
yiikselebilir.  Torsiyonun  oOzellikle erken evrelerinde bu
parametrelerin hepsi dogal sonuglanabilir. Lokosit sayiminin
15.000’nin iizerinde oldugu hasta sayist (%16) oldukc¢a azdir.
Yiikksek WBC ve CRP degerleri daha cok akut apandisit,
tuboovaryan abse gibi durumlarla iligkilidir (Bolli et al. 2017; Houry
and Abbott 2001; Jung et al. 2018; Ribak et al. 2020). IL-6 ve CD64
gibi parametreler over torsiyonunda yiikselebilir ancak bu duruma
spesifik olmadig1 gibi klinik pratikte tan1 araci olabilecek pratiklige
de sahip degildir (Reed et al. 2011). Nétrofilin sayisinin lenfosit
sayisina orani diger baz1 inflamatuvar siire¢lerde oldugu gibi over
torsiyonunda da yiikselebilir (Soysal and Baki 2018). Tam idrar
tetkikiyle idrar yolu enfeksiyonu ve {iriner tas gibi durumlar
acisindan fikir sahibi olunabilir. Tim parametreler birlikte
degerlendirilerek destekleyici olanlar over torsiyonu siiphesi igin
kullanilmali ancak laboratuvar parametreleriyle over torsiyonu tanisi
dislanmamalidir.

Goriintiileme yontemleri

Akut karmn agris1 arastirmalar1 sirasinda kullanilan direkt
grafi, ultrason, tomografi gibi goriintileme yoOntemleri over
torsiyonunun kesin tanisinit koymakta yetersizdir. Klinik siiphe daha
Oonemli bir yere sahiptir. Ancak bu yontemler diger patolojilerin
tanisin1 koymak ve ayirici tan1 yapabilmek icin kacinilmazdir.

Direkt grafi : Karmn agrisi etyolojisinin aydinlatilmasinda
rutin olarak kullanilan testlerin basinda gelen rontgen over torsiyonu
veya kitleleri agisindan nadiren yol gosterici olabilir. Apandisit,
ileus, konstipasyon ve {iriner tas gibi karin agrisi sebeplerinin
aydinlatilmasina yardimeci olabilir. Pelvik kalsifikasyon goriilmesi
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ve over kitlesinin basi etkisinin goriilmesi over patolojilerine 151k
tutabilir (DeJohn, Choudhary, and Boal 2010; Kaeser, McDonald,
and Kettner 2011; Liljekvist et al. 2015)

Ultrason : Asimetrik olarak genellikle altta yatan Kitleye
bagli olarak 6zellikle Secm’den biiylik ovaryan genisleme torsiyonda
en sik bildirilen bulgudur. Vendz dolagimin bozulmasi da bu
genislemenin diger bir sebebidir. Arteriyel akimin bozulmasiyla
doppler ultrasonda anormal bulgular izlenir. Akimin olmamasi ve gri
skala ultrasonda anormal bulgularin birlikteligi over torsiyonu
acisindan anlamhidir. Torsiyon esnasinda akimm korunmus
olabilecegi ve normal doppler bulgularinin hastalarin %40-60’1nda
korunabilecegi bildirilmistir (Lourenco et al. 2014). Torsiyon
acisindan anlamli goriilen ultrason bulgular1 arasinda folikiillerin
perifere itildigi over 6demi tablosu, agriyla beraber ipsilateral overin
rolatif olarak biiyiik olmasi, douglas posunda veya over etrafinda
serbest s1vi olmasi, eslik eden over kisti bulunmasi, overin anormal
lokalizasyonu ve vaskiiler pedikiilde girdap bulgusu izlenmesi
sayilabilir (Chang, Bhatt, and Dogra 2008; Sasaki and Miller 2014).
Calismalarda genel olarak doppler ultrasonun over torsiyonunda ana
karar verme aract olmamasi gerektigi vurgulanmaktadir. Bir
calismada sag over torsiyonlarinin %61’inde ve sol over
torsiyonlarininsa %27 sinde normal doppler akimi alindigi
belirtilmistir (Grunau et al. 2018). Diger bir calismadaysa over
torsiyonu vakalarinin yaklasik %60°inda doppler akiminin normal
oldugu belirtilmistir (Sasaki and Miller 2014). Bulgularda 6zellikle
halka bulgusu ve girdap bulgusu torsiyon icin spesifik
gorilmektedir.  Diger  ultrason  bulgulart  ile  birlikte
degerlendirildiginde bu iki bulgunun bulunmasi spesifiteyi %100’
yaklagtirir. Ultrasonun torsiyon tanisinda pozitif prediktif degeri
yiiksekken negatif prediktif degeriyse distiktir(PPV:%93-100,
NPV:%24-35) (Yatsenko, Vlachou, and Glanc 2021). Ultrason diger
batin i¢i ve over patolojilerinin ayriminda, Kkitlelerin tespit
edilmesinde ve takibinde de yol gosterici olabilir. Tek bagina tani
aract olmamakla birlikte radyasyon riski bulunmamasi, hizli
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uygulanabilmesi ve fiyat efektif olmasi sebeplerinden otiirti ilk
secilecek gorlintiileme yontemidir (Stein et al. 2021).

Bilgisayarli tomografi : Over torsiyonunun tomografi
bulgular1 direkt ve indirekt bulgular olarak ikiye ayrilabilir. Direkt
bulgular torsiyonun kendisine bagli olarak izlenebilecek girdap
bulgusu gibi bulgulardir. Indirekt bulgularsa torsiyonda goriilen kan
akiminin azalmasina sekonder gelisebilecek overin ve iliskili
kitlenin 6demi ve iskemik degisiklikleridir. Donmiis vaskiiler
pedikiil ve tuba duvar1 kalinlagsmasi over torsiyonu i¢in oldukc¢a
spesifiktir. Ayrica, uterusun kisalan baglar nedeniyle torsiyon olan
tarafa dogru deviye olmasi da diger bir spesifik bulgudur. Donmiis
pedikiil her zaman spiral bir yap1 olarak goriilmez. Over torsiyonu
diistiniilen tarafa bitisik solid gdriiniimlii bir yap1 olarak goriilebilir
(Iraha et al. 2017; Patil et al. 2015)

BT ile kiyaslandiginda MR yumusak dokular konusunda
daha 1iyi bilgi vermesine karsin BT nin acil servislerde daha kolay
ulasilabilmesi, daha hizli olmasi ve akut karin agrisinin diger
etyolojilerini  de aydinlatmak i¢in sik¢a kullanilmast over
torsiyonunun bu modalite 6zelindeki bulgularina hakim olmay1
gerekli kilar. Yukarida belirtilen tomografi bulgularina ek olarak
O0dematdz over Tlzerinde konsentrik veya egzentrik duvar
kalinlagmas1 veya folikiillerin perifere itilmesine bagli olarak
goriilen hedef benzeri patern goriilebilir. Pelvik serbest sivi ve
inflamasyona bagli yagh planlarda kirlenme goriilebilir. Adneksial
torsiyon ilerlediginde hiperatenuasyon olarak goriilen hemoraji
bulgular1 gelisir ve kontrastlanma miktar1 azalir veya tamamen
kaybolur. Eger matiir kistik teratom mevcutsa, kalsifikasyonlar, yag
atenuasyon odaklar1 ve kontrastlanan mural nodiiller goriilebilir
(Ssi-Yan-Kai et al. 2018; Tonolini et al. 2019).

Manyetik rezonans : Manyetik rezonans eslik eden over
kitlelerinin degerlendirilmesinde ve evrelemede iistiindiir ancak over
torsiyonu degerlendirmesinde ikincil goriintiileme
yontemlerindendir. Siiphe halinde sadece hizlica elde edilebilecekse
yapilir, tan1 gecikmesine sebep olacaksa yapilmamalidir. Manyetik
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rezonansta izlenen over torsiyonu bulgular1 BT bulgular ile
benzerdir. Vaskiiler pedikiiliin donmesi, tek tarafli over boyutunun
artmasi, uterusun ipsilateral tarafa deviasyonu ve serbest sivi-
hemoraji bunlar arasinda sayilabilir. Folikiillerin perifere itildigi
O0dem bulgular1 MR’da T2’de stromal hiperintensite olarak goriliir.
Fallopi tiipii kalinlasmistir ve T2’de hiperintens goriiniim verir.
Difiizyon agirlikli goriintiilemedeyse kisitli difiizyon izlenebilir
(Kato et al. 2014; Moribata et al. 2015; Riccabona et al. 2017).

Ayiricl tani

Over torsiyonunun ayirici tanisi hastanin yasina bagl olarak
farkli etyolojilere sahiptir. Iki yasin altindaki hastalarda cerrahi
olmayan ayirici tani arasinda gastroenterit, idrar yolu enfeksiyonu ve
konstipasyon sayilabilir. Cerrahi sebeplerse inkarsere inguinal herni,
invajinasyon, midgut volvulus ve pilor stenozu olarak sayilabilir. Bu
yas grubunda zamaninda tani konulmasi c¢ok zordur. Anaokul
cagindaki 2-5 yas arasi ¢ocuklarda ise akut apandisit, invajinasyon,
lobar pnémoni, hemolitik anemi, henoch schonlein purpurasi ve
hepatit sayilabilir. Bes yasindan sonraki etyolojiler yas arttikca
eriskinlerinkine yaklasirlar. Bunlar arasinda apandisit, divertikiilit,
peptik tlser perforasyonu, dismenore, ektopik gebelik ve abortlar
sayilabilir (Kuppermann et al. 2000; Naffaa et al. 2019; Rothrock
and Pagane 2000; Halsey-Nichols and McCoin 2021). Diger
jinekolojik tanilar arasinda adneks kitleleri, over kist riiptiiri,
tuboovaryan abseler, ovaryan hiperstimiilasyon sendromu ve pelvik
inflamatuvar hastalik bulunur (Bider et al. 1991).

Tedavi Yaklasimi

Over torsiyonunun giiniimiize kadar altin standart tedavisi
cerrahidir.  Detorsiyon  sonrasi  kistektomi  endikasyonlari,
ooferektomi yapilmasi veya ooferopeksi igsleminin gerekliligi ve
zamanlamast halen tartisgmali konulardir. Klinik c¢aligmalarla
etkinligi ve giivenirligi kanitlanmis ve klinik pratikte yer etmis over
iskemi hasarini1 azaltan medikal bir tedavi heniiz bulunmamaktadir.
Bu konudaki aragtirmalarin ¢ogu deneysel over iskemi-reperflizyon
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modelleri diizeyinde kalmistir. Diger bir ¢ok iskemi-reperfiizyon
modelinde oldugu gibi over iizerinde ¢aligilmis ve muhtemelen
antioksidan mekanizmalar iizerinden etki goOsteren pek ¢ok ajan
mevcuttur. Bunlarin arasinda kolsisin, hidrojenden zengin salin
soliisyonu, n-asetilsistein, etanercept, ginko biloba, losartan ve
melatonin sayilabilir. Bu ajanlarin biyokimyasal ve histopatolojik
parametreler {izerinde pozitif yonde etki ettikleri gosterilmistir
(Gokalp et al. 2017; Kalyoncu et al. 2020; Kazaz et al. 2019; Kurt et
al. 2015; Sahin Ersoy et al. 2016; Sekmenli et al. 2017; Eken et al.
2019; Hortu et al. 2020; Yildirim et al. 2018). Cocuklarda over
torsiyonlarinin %16-49 kadarlik kismi normal overlerde meydana
gelirken; kalan ytlizdeyi over kitleleri olusturur (Bertozzi et al. 2017).
Tarihsel olarak, over torsiyonu tedavisinde peritonit, pulmoner
emboli ve malignite ihtimali gibi sebeplerle Kklasik olarak
ooferektomi uygulanmistir (Oltmann et al. 2010; Walker et al. 2018).
Yapilan detayli ¢alismalar pulmoner emboli ve malignite ithtimalinin
cok diisiik oldugunu gostermistir (McGovern et al. 1999; Oltmann et
al. 2010). Detorsiyon isleminin ilk olarak Way tarafindan 1946
yilinda tanimlanmasindan sonra pek c¢ok calisma ooferektomi
yapilmadan sadece detorsiyon islemi uygulanarak bu durumun
tedavi edilebilecegini ve over rezervlerinin korunabilecegini
gostermistir (Dasgupta et al. 2018). Giiniimiizde yaklasim giderek
miimkiin olan her firsatta over dokusunu korumaya yoneliktir. Bir
caligmada, over torsiyonu hastalarinda pulmoner emboli goriilme
siklig1 9%0,2 olarak bildirilmistir, over koruyucu cerrahi yapilan
hastalardaysa ciddi bir komplikasyon izlenmemistir ve bu hastalarin
hastanede kalig siiresi ooferektomi yapilanlara gore daha kisadir
(Parelkar et al. 2014; Weng et al. 2020).

Over koruyucu cerrahiyi destekleyen bulgular sunlardir:

1. Over koruyucu cerrahi giivenli ve etkili bir sekilde
yapilabilir.

2. Torsiyon sonrasi ikinci bakis ameliyati gegiren hastalarda
overlerin makroskopik olarak normal oldugu gézlenmistir.
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3. Detorsiyon yapilan overlerde postoperatif ultrasonlarin
%88’inde folikiillerin mevcut oldugu goriilmiistiir.

4. Subfertilite problemi yasayan olgularda, detorsiyone edilmis
overlerden alman oositlerle in vitro fertilizasyon
yapilabilmistir. Bu da over dokusunun fonksiyonunu
korudugunu gostermektedir (Azurah et al. 2015; Oelsner et
al. 1993).

Calismalarda, over  torsiyonun  %5-18  arasinda
tekrarlayabilecegi bildirilmistir (Beaunoyer et al. 2004). Ancak pek
¢ok yazar ooferopeksi ameliyatinin  rutin  kullanimim
onermemektedir. Bunun sebebi olarak ooferopeksi ameliyatinin
fallopi tiiplerinin gelisimini etkileyebilecegi ve anatominin
degismesine bagh fertilite problemleri ihtimali gosterilmistir (Celik
et al. 2005; Dasgupta et al. 2018). Literatiirde mevcut olan
caligmalara gore ooferopeksinin ilk atakta kullanimini destekleyecek
yeterince veri bulunmadigi diisiiniilmektedir (Dasgupta et al. 2018).
Tekrarlayan  ataklardaysa  ooferopeksi ameliyatinin, tiim
rekiirrensleri  Onlememekle  beraber  yarar1  oldugu da
diistintilmektedir (Smorgick et al. 2016).

Ooferektomi endikasyonlari i¢in bir goriis birligi olmamakla
beraber, ileri derecede nekrotik veya otoamputasyona gitmis
overlerin ¢ikarilabilecegi belirtilmistir(Alberto et al. 2021). Ancak
overin o andaki rengi ve goriintiisii genellikle yanilticidir ve tiim
torsiyonlar igerisinde malignite saptanma oran1 %1,8-2’dir. Bu
sebepten, overlerin korunmasi ve takibe alinmasi, gerelilik halinde
kitleye erken donemde tekrar miidahale edilmesi goriisii de
bulunmaktadir. Ayrica, mavi-siyah goriinimdeki overlerin bile
kurtulmasinin miimkiin oldugu literatiirde ¢cokga bildirilmistir (Abes
and Sarihan 2004; Aziz et al. 2004; Bronstein et al. 2015; Celik et
al. 2005; Dasgupta et al. 2018; Galinier et al. 2009; Rousseau et al.
2008).

Over torsiyonu i¢in yapilan ameliyatlar esnasinda altta yatan
bilinen veya bilinmeyen kistlere ve kitlelere miidahalenin gerekliligi
de literatiirde tartismali konulardandir. Nekrotik doku iizerinde
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calismanin overi daha fazla hasarlayabilecegi fikri One siirtilmiistiir.
Bunun yaninda, over torsiyonlari i¢in yapilan miidaheleler arasinda
sadece detorsiyon uygulamasinda %20, fenestrasyonda %12 ve
kistektomide %35 rekiirrens oldugu gorilmiistiir. Rekiirrensin
azaltilmasi amaciyla miimkiinse detorsiyon esnasinda veya
detorsiyon sonrasi erken donemde gerilemeyen kistlere elektif
miidahale onerilmektedir (Tsafrir et al. 2012).
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BOLUM 1V

Cocuklarda Testis Torsiyonu

Emine Burcu CIGSAR KUZU!

Giris

Testislerin olusumu, intrauterin dénemin besinci- altinci
haftasinda baglar. Epiblasttan koken alan primordial germ
hiicrelerinin gonad yliizey epitelinin altindaki mezensim dokusunun
icine gdmiilmesiyle primitif seks kordonlar1 olusur (Sadler T, 2010).
Embriyonun uzun aksta, boyuna biiylime gergeklestik¢e, endokrin
ve parakrin sinyallerin etkisiyle {¢ilincli trimesterda testislerin
skrotuma inigini  gerceklesir. Testis inisinin  ilk  evresi,
transabdominal evre, intra-uterin donemin onuncu-onbesinci
haftalar1 arasinda gergeklesir. Bu evrede testisler karindan, inguinal
kanal girimine kadar yer degistirirler ve yirmi besinci haftaya kadar
bu seviyede kalirlar. Ikinci asama olan inguinoskrotal evrede ise
testisler inguinal kanaldan gecer ve skrotuma inerler bu evre ise

1 Uzman Doktor, Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Cocuk Cerrahisi Klinigi
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gestasyonun otuz besinci haftasinda tamamlanir (Klonisch T, Fowler
PA& Hombach-Klonisch S.,2004). Testisler abdomenden skrotuma
inerken testis saran peritoneal yapi prosesus vajinalis admni alir.
Testis ile birlikte spermatik arterler ve pampiniform pleksus da
inguinal kanala girer. Internal ve eksternal spermatik arter,
panpiniform pleksus, lenfatik yapilar, nervus genitofemoralisin
genital dali ve vas deferensin de eklenmesiyle spermatik kord olusur
(Barteczko KJ & Jacob M., 2000).

Testis torsiyonu, spermatik kordun kendi aksi etrafinda
donmesi sonucunda testisin dolagiminin bozulmas ile sonuglanan
skrotal acil bir durumdur. Literatiirde yillik insidans1 4000 hastada 1
olarak bildirilen bu durumun 18 yasinin altindaki erkek ¢cocuklarda
gorilme sikligr ise ise 100.000 vakada 3.8’dir (Zhao LC &
ark.,2011). Cocuklarda testis torsiyonunun yas dagilimi bimodaldir.
Birinci en sik goriilme yeni dogan donemdeyken ikinci en sik
goriilme ise ergenlik donemindedir. Yeni dogan déoneminde goriilen
testis torsiyonlar1 ¢ogunlukla processus vaginalis dahil olmak iizere
tiim kord ve elemanlarin kendi etrafinda donmesi olan ekstravaginal
torsiyonlardir. Ekstravaginal torsiyon antenatal donemde veya erken
postnatal donemde meydana gelebilir. Cogunlukla agrisiz skrotal
sislikle bulgu verir. Yenidogan torsiyonunda testis canliligi oldukca
azdir, etiyolojisi tam olarak bilinmediginden operasyon sirasinda
kars1 testisin skrotuma tespit edilmesi Onerilir (Kyriazis ID &
ark.,2008). Adolesanlarda ise kordun tunica vaginalis igerisinde
donmesiyle karakterize olan intravaginal testis torsiyonlar1 goriiliir.
Tunika vaginalis'in spermatik korda anormal sekilde yiiksek
baglanmasi durumu olan Bell clapper (¢an tokmagi) deformitesi;
testisin  serbestligini ve dolayisiyla intravaginal torsiyonuna
yatkinligi artirir (Witherington R & Jarrell TS., 1990).

Klinik Ozellikler

Testis torsiyonu, erkek cocuklarda en ciddi genitotiriner acil
durumlardan biridir. Skrotal agri, sislik veya karin agrisi, bulanti ve
kusmas1 olan tiim erkek c¢ocuklar testis torsiyonu acisindan
degerlendirilmelidir (Saxena AK, ve ark.,2012). Epididimorsit,
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enfekte hidrosel ve apendiks testis torsiyonu gibi diger akut skrotal
patolojilerden hizla ayirt etmek ve miidahale etmek gerekir. En sik
basvuru semptomlari ani baslayan siddetli tek tarafli skrotal agridir
(Shteynshlyuger A & Yu J., 2013). Bulant1 ve kusma gibi miiphem
semptomlar da skrotal semptomlara eslik edebilir. Dogru ayirici
tanty1 yaparak testis torsiyonunu diger skrotal patolojilerden
ayirmak, hizli ve uygun tibbi miidahaleyi saglayarak testisin
canliliginin korunabilmesi agisindan olduk¢a 6nemlidir.

Tam

Dogru anamnez, ayrmtili fizik muayene ile uygun
laboratuvar ve goriintiileme teknikleri testis torsiyonuna tani
koymada kullanilmas1 gereken araglardir. Semptomlarin baslangic
zamani, siddeti ve seyri detaylica sorgulanir. Semptomlarin
baslamasindan sonra “pencere donemi” olarak adlandirilan ilk 4-8
saatlik siirede torsiyona miidahale edilmesi testisin canlilig1 i¢in
olduk¢a 6nemlidir (Bowlin PR, Gatti JM & Murphy JP.,2017). Eslik
eden baska semptomlar (bulanti, kusma vs.) ve hastaliklar bu
asamada Ogrenilir. Fizik muayene skrotal inspeksiyon ile baglar.
Etkilenen tarafta skrotumun rengi, testisin skrotum i¢inde konumu,
pozisyonu, boyutu ve hassasiyetine bakilir. Skrotal muayene
bilateral yapilir, bulgular her iki skrotum i¢in karsilastirmali olarak
kayit altina alinir. Tek tarafli testikiiler hassasiyet, yiiksek yerlesimli
testis, palpasyonda epididimin anterior yerlesli ele gelmesi ve
kremesterik refleksin alinmamas1 testis torsiyonu siiphesini
giiclendirir (Bingol-Kologlu M ve ark., 2001).

Testis torsiyonuna hizli tan1 koymada c¢esitli skorlama
sistemleri  kullanilmaktadir, bunlardan en yaygim1 TWIST
(Testicular Workup for Ischemia and Suspected Torsion) skorlama
sistemidir (Barbosa JA ve ark.,2013). Bu skorlama sistemi yetiskin
tirologlar1 tarafindan gelistirilmis olmakla beraber ¢cocuk hastalarda
validasyonu da yapilmistir (Coplen DE, 2013), testikiiler kivam,
boyut, yerlesim, kramester refleks kaybi ve bulanti kusma gibi
parametrelere bakilarak yapilan skorlamada (Tablo 1) Skor ne kadar
yiiksekse, hastada testis torsiyonu olma olasiligi da o kadar
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yiiksektir. Diigiik skorlu hastalar i¢in olanlar i¢in ultrason yapilarak
taninin kesinlestirilmesi Onerilirken, TWIST skoru yiiksek olan
hastalar ultrason olmadan ameliyata alinabilir.

Testis torsiyonunu diistindiiren 6ykii ve fizik muayenesi olan
hastalarda goriintiileme ¢aligmalar1 yapilmamali, bunun yerine bu
kisilere derhal cerrahi eksplorasyon uygulanmalidir. Goriintiileme
yontemleriyle ilgili yasanan gecikmeler, testisin iskemide kalma
sliresini uzatabilir ve boylece testis canlig1 bozularak organ kaybina
yol agabilir (Baker LA ve ark.,2000). Stiphede kalinan vakalarda ise
ultrason, fizik muayeneden sonra gelen birincil tant yontemidir.
Deneyimli bir radyolog tarafinda yapildiginda, testis torsiyonu i¢in
ultrason yaklasik %93 duyarlilik ve %100 6zgiilliik ile en gii¢li
goriintiileme aracidir (Bandarkar AN& Blask AR, 2018). Islem
sirasinda karsilastirmal1 olarak her iki testis de incelenir. Oncelikle
gri-skala ile testisin boyutlarina, yapisina, sivt olup olmadigina
bakilir. Ardindan renkli doppler ultrason ile vaskiiler akim
degerlendirilir. Ultrasonografide testis kan akisinin olmamas1 veya
girdap bulgusu (spermatik kordun donmesi) testis torsiyonu i¢in
kesin tan1 koydurucudur.

Son olarak, akut skrotum degerlendirmesinin bir parcasi
olarak tam idrar tahlili yapilir. Piyiiri varlig1 epididimit, orsit veya
idrar yolu enfeksiyonu 6n planda diisiindiiriir ancak testis torsiyonu
olasiligini ortadan kaldirmaz.

Tedavi

Testikiiler hasar1 belirleyen en oOnemli iki faktor,
semptomlarin baslangicindan testisin detorsiyonuna kadar gecen
stirenin uzunlugu ve torsiyonun derecesidir (Drlik M & Kocvara
R.,2013). Bu sebeple cerrahi miidahale karar1 verildiginde hasta
miimkiin olan en kisa slirede ameliyata alinmalidir. Eger acil cerrahi
miidahale hemen miimkiin degilse, manuel detorsiyon denenebilir.
Manuel detorsiyon ilk olarak 1883’te Nash tarafindan oOnerilmis
olmakla beraber yararlilig: literatiirde oldukca tartigmalidir (Nash
WG, 1893). Bu manevra “kitap agma” olarak adlandirilir, testis
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torsiyonunun ¢ogunlukla lateralden mediale oldugu kanisi tizerinde
dayandigindan etkilenen testisin igten disa dogru testisin
dondiiriilmesi yani sag testisin saat yOniiniin tersine, sol testisin ise
saat yonlinde dondiriilmesi seklinde gerceklestirilir.  Ancak
testislerin yaklasik ti¢te birinin beklenin aksine, medialden laterale
dondiigl diisiiniilirse bu manevra ile torsiyon derecesi arttirilarak
semptomlarin daha da agirlastirilmas: riskinin de oldugu akilda
tutulmalidir (Demirbas A ve ark.,2017). Manuel detorsiyon
manevrasi basarili olursa hastanin semptomlarinda ani bir gerileme
olacaktir ancak bu durum acil cerrahi ihtiyacini ortadan kaldirmaz,
sadece testis canliliginin korundugu “pencere donemi” ’nin
uzamasini saglar. Hasta yine ilk firsatta acil olarak operasyona
alinmalidir (Vasconcelos-Castro S ve ark.,2020).

Cerrahi eksplorasyon sirasinda inguinal veya hemiskrotal
insizyon ile testise ulasilabilir ancak hem her iki testise de erisimi
saglamas1 hem de kozmetik nedenlerle ¢ogunlukla orta hat raphe
insizyonu tercih edilir. Operasyon sirasinda etkilenen testise ulasilir,
kord normal anatomisine gelinceye kadar detorsiyone edilir ve
testisin canliligi degerlendirilir. Operasyon sirasinda testisin
canliligina karar vermek cerrahin bilgisine ve deneyimine baghdir.
Genellikle testis sicak serum fizyolojik ile islatilan gazli bezlerle
sarilir, renginin normale donmesi beklenir, gerekirse tunikal
insizyon yapilarak taze kanama olup olmadigina bakilir. Miimkiin
oldugunca testis koruyucu cerrahi yapmak esastir. Etkilenen testis
canliliginin korudugu diisiiniiyor ise birkag farkli noktadan sktotuma
sttiirlerle tespit edilerek orsiopeksi yapilir. Testis tamamen nekrotik
goriiniimdeyse ve doku biitiinliigli kaybolduysa orsiektomi yapilir.
Literatiirde bildirilen testisin canli kurtarma orani, semptomlarin
baslamasindan sonraki alti-sekiz saat iginde cerrahi eksplorasyon
yapilirsa %90 ila %100 arasindadir, semptomlar 12 saatten uzun
stirerse bu oran %50'ye, semptom siiresi 24 saat veya daha uzun
oldugunda ise %10'a kadar diiser (Sharp VJ, Kieran K &Arlen
AM.,2013). Orsiektomi oranlar1 ise farkliliklar géstermekte olup,
cesitli serilerde %39 ila %71 arasinda degismektedir (Kaye JD ve
ark.,2008). Bell clappel Testis hareketliligini ve dolayistyla torsiyon
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riskini artiran Bell clapper (¢can tokmagi) deformitesinin hastalarin
yaklasik %80’inde bilateral olmasi nedeniyle etkilenen testisin
canliligia bakilmaksizin ayni operasyonda karsi testise orsiopeksi
prosediirii uygulanarak gelecekte olas1 bir testis torsiyonuna karsi
koruma saglanmalidir (Mansbach JM, Forbes P & Peters C.,2005).
Literatiirde baz1 ¢aligsmalar testis torsiyonu sonrasi karsi testisin de
etkilenebilecegini gostermektedir (Hagen P ve ark.,1992). Karsi
testis hasari ile ilgili kabul edilen ¢esitli hipotezler bulunmaktadir.
Bunlarda birincisi ipsilateral reperfiizyon hasarinin kontralateral
testiste vazokonstriksiyona neden olmasi ve bu durumun hipoksiye
yol agmasidir. Bir digeri ise ipsilateral spermatik kordun torsiyonu
kan-testis bariyerini tahrip etmesi ve bu durumun sperm antijenlerine
kars1 antikor aktivitesine neden olmasidir (Jacobsen FM ve ark.,
2020). Yapilan cesitli klinik ¢alismalar ise fertilitenin gostergesi
olan inhibin B ve FSH seviyelerinin testis torsiyonu sonrasi
distiigiinii ancak bu diisiisiin orsiopeksili hastalarda orsiektomili
hastalara gore daha az goriildiigiinii ifade eder (Zitzmann M ve
ark.,2000). Literatiirde konuyla ilgili tam bir fikir birligi olmadig1 ve
kars1 testis hasarimin klinik ¢aligmalarla tam olarak desteklenmedigi
gdz oOnlinde bulunduruldugunda testisin doku biitlinliigiliniin
tamamen bozulmadigr durumlarda orsiektomi yapilmamasi daha
uygun olacaktir. Ooperasyon sirasinda testisin skrotuma tespit
edilmesinin ~ gelecekteki  torsiyon  potansiyelini  ortadan
kaldirmadigini1 bilmek oldukg¢a onemlidir (Mor Y ve ark.,2006).
Hastalar ve aileleri ayn1 semptomlarin tekrar yasanmasi halinde hig
vakit kaybetmeden acil servise basvurmalart konusunda
bilgilendirilmelidirler

Sonug olarak; akut skrotal agri ile bagvuran ¢ocuklarda bu
durum aksi ispatlanana kadar testis torsiyonu olarak kabul
edilmelidir. Fizik muayene ve goriintiileme yontemleriyle hizlica
tan1 konulmali ve gerekirse hi¢ vakit kaybetmeden cerrahi
eksplorasyon yapilmalidir.
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Tablo 1: TWIST Skoru.

Parametreler Skor Risk Degerlendirmesi
(Toplam Skor)

Sert testis 2 Diisiik Risk: 0
Testiste sislik 2 Orta Risk: 1-5
Bulantr/kusma 1 Yiksek Risk: 6-7
Kresmesterik refleksin 1

olmamasi

Yiiksek yerlesimli testis 1
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BOLUM V

Karimn on duvari defektleri

Eren YASA

Giris
Karin 6n duvar1 defektlerinin en Onemlileri gastrosizis,
omfalosel ve umblikal kord hernisi olup; gastrosizis ve omfalosel

ayri ayr1 anlatilacaktir. Umblikal kord hernisine ise omfalosel
konusunun igerisinde deginilecektir.

Resim1.Gastrosizisli yenidogan bir hasta
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a)Gastrosizis.

Gastrosizis , dogumsal karin 6n duvari defektleri i¢erisinde
omfosel ile beraber en sik karsilagilan patolojilerden birisi olup,
omfalosel ile benzer olarak 10000 canli dogumda 2-4 prevalansa
sahiptir.  Erkek ve yenidoganlarda daha fazla goriilmektedir.
Etiyolojik agidan hala aydinlatilma siirecinde olan defektin
sikliginin, son yillar igerisinde, tiim diinyada artmakta oldugu
goriilmektedir. (Stallings EB & ark, 2019 ) ( Melanie Drewett & ark
2006)

Maternal acgidan ise erken maternal yas 6zellikle riski artiran
bir durumdur. Ozellikle 20 yas ve alt1 annelerde gastrosizis goriilme
siklig1 artmaktadir. (Emily R. Christison-Lagay& ark, 2011) Dogum
zamaninin , mevsimsel olarak belirgin bir risk faktorii olmadigini
belirten yayinlar olmakla beraber, yilin ilk 6 ayinda dogan
bebeklerde risk miktariin artigim gosteren yayinlar da mevcuttur.(
Goldbaum PM & Cunnigham MD 1990), ( Haddow JE & ark, 1993)

Risk faktdrlerine genel bir baki yaptigimizda :
1-Erken anne yas1

2-Maternal sigara kullanimi

3-Diisiik sosyoekonomik diizey

4- Anne opoid ve ya alkol bagimliligi
5-Cevresel faktorler

6- Illegal uyusturucu madde kullanimlar1 ve diger... (Short,
T.D & ark , 2019) (Baldacci, S & ark, 2020) (Li, N & ark ,2016)

Gastrosiziste omfaloselden farkli olarak koruyucu bir
membrandz zar tabakasi bulunmaz ( Langer JC , 2003) (Christison-
Lagay ER & ark , 2011). Defektin cap1 genellikle 4 cm den kiigiik
olmakla beraber genellikle herniye olan organlar midgut
organlaridir. Bu organlara siklikla mide, daha nadir olarak gonadlar
eslik edebilmektedir. Defekt cogunlukla umblikal kordun saginda
lokalizedir ancak bazi istisnai durumlarda mevcuttur ( Grosfeld JL
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& ark, 2012). Gastrosiziste kord ve defekt arasinda bir cilt kopriisii
bulunabilmektedir. Gastrosizis ile dogan bebekler dogumdan
sonraki ilk 20 dakika icerisinde tamamen normal olabilirler ancak
sonrasinda defektin igerisindeki barsak anslarinda 6demlenme,
barsak looplarinda kalinlagma ve belirgin dilatasyon baslar , bu da
miidahalenin zamanlamasi ile ilgili 6nem teskil eder (Klein, M. D.,

2012)

Gastrosizis genellikle genellikle izole bir anomali olarak
karsimiza ¢ikmaktadir. Uzun donem sonuglari, tekrarlayan
operasyon ihtiyaci agisindan sonuglar yiizgiildiiriiciidiir (De Bie,
Felix & ark ,2020 ). Gastrosiziste ek anomali siklig1 yiiksek
olmamakla beraber, postnatal sonuglar eslik edebilen intestinal
yaralanma ve diger gastrointestinal komplikasyonlara baglhdir.
Gastrosizis i¢in genellikle iki tanimlama yapilabilir. Bunlardan ilki
herhangi bir intestinal atrezi ,volvulus ,perforasyon ile iliskili
olmayan basit gastrosizis , ikincisi ise yiiksek mortalite ile
seyredebilen infeksiyoz ve hastane yatis siirelerinin daha uzun
oldugu, genellikle intestinal patolojiler ile; siklikla atrezi basta
olmak {iizere, volvulus, perforasyon gibi patolojilerin eslik ettigi
komplike gastrosizistir. (Christina M. Bence & Amy J. Wagner,
2021)

Komplike gastrosizis tiim gastrosizis vakalarinin genellikle
%11 ile 28 ‘ini kapsar. Ozellikle intestinal komplikasyonlar ile
seyretmekte olup en sik eslik eden patoloji intesinal atrezidir (%10-
15) Eslik eden bu patolojilere ragmen gelismis lilkelerde kompleks
gastrosizin  survive oram1 %70 ile 90 arasinda oldugu
bildirilmektedir. (Bielicki, Isabella N & ark, 2021)

Gastrosizis ile dogan bebekler genellikle prematiir ve ek
solunum problemlerine sahip bebekler olup, term dogum olsalar dahi
genellikle dogum haftalarina gore daha kiigiiktiirler (Klein, M. D.,
2012). Ozellikle omfaloselde siklikla eslik eden kardiyak ve iiriner
anomaliler gastrosiziste daha az gorilmektedir. Kromozomal
anomali sikhig1 ise oldukca nadirdir ( Uygur D &Onderoglu LS,
2000). Gastrosizisli bebeklerde ozellikle yasamin birinci yilim
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kapsayan gastroozafagial reflii ve inmemis testis oraninda artis
belirtilmistir. Ancak higbir tanesi intestinal atrezilerin insidansina
erisememektedir. (<%5) (Grosfeld JL & ark, 2012) (Koivusalo A
&ark, 1999)

Gastrosizin tan1 ve tedavisinde prenatal takip 6nemli rol
oynar. Genellikle ikinci trimasterde yapilan ultrasonografide,
ortalama 20. gestasyonel haftada, amniyonik kavite icerisinde
serbest barsak anslarinin goriilmesi ve bunlar oOrten herhangi
koruyuzu membran mevcut olmamasi tani agisindan Onemli
bulgulardir. Literatiirde daha erken gestasyonel haftalar igerisinde
tan1 koyulabildigini gosteren raporlarda mevcuttur. Ancak bunun
fizyolojik midgut herniasyonu olabilecegi ve buna bagli olarak
yanlis pozitif sonuglar veriebildigi bildirilmistir. Ayrica annede
polihidroamniézun mevcut olmas1 genellikle intestinal atreziler ile
beraber seyreden bir komplike gastrosizis olmak olasiligini da
artirmaktadir. (D’ Antonio, F & ark 2015) (Cyr, D.R & ark, 1986)

Prenatal tanida, alfa fetoprotein (AFP) ac¢ik noral tiip
defektlerinin yani sira, konjenital karin 6n duvar1 anomalilerinde de
kullanilabilir. Hem anne kaninda , hem de amniyotik sivida AFP
diizeyinin yiikselmesi yiiksek risk teskil eder . Gastrosiziste
omfalosele nazaran maternal serumda AFP diizeyi yiiksekligi daha
fazla olmaktadir. Bu nedenle maternal serum afp (MSAFP)
gastrosiziste daha yiiksek tani hassasiyetine sahiptir. (Grosfeld JL &
ark, 2012) (Giinal Yd, 2012)

Prenatal gastrosizis tanisi alan hastalarda ideal dogum sekli
halen tartismal1 bir konu olup , sezaryon ya da normal vaginal yol ile
dogumu destekleyen c¢esitli makaleler mevcuttur. Eski yillarda
normal vaginal yol ile dogum oOneriliyor iken son gelismeler ile
beraber normal dogumunda sezaryan kadar giivenilir oldugu
gosterilmistir. (Kirollos DW & Abdel-Latif ME, 2018)

Gastrogizis onarim metodlart genis bir yelpazede
incelenebilecek olup , temel yontemler; primer kapatma, asamali
tedavi ve anestezi vermeksizin dogum odasinda uygulanan Biachi
yontemidir. (Ince, E &ark ,2020) (Bianchi, A & ark ,2002)
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1-Primer Onarim

Bebek uygun sartlarin saglanmasini takiben operasyona
alinir. Primer onarimda disartya herniye olan barsaklar karin igine
yerlestirilir. Defekt primer olarak Once fasia ardindan cilt
kapatilmasi ile tam kat kapatilir. Dikkatli olunmas1 gereken nokta ise
fasia kapatildiktan sonra karin i¢i basicinin 20 cm su basincindan ve
ya santral vendz basincin 2-4 mm hg den diisiik olmas1 gereklidir.
Basing bu degerlerden daha yiiksek ise basinci ayni seviyede tutarak
sadece cilt kapatilabilir ve ventral bir herni olusturulur. Olusturulan
bu herniye cerrahi miidahale ileri zamanlara birakilir (Cooney DR
ve Donald R, 1998)

2-Asamali Onarim

Bu yontem primer onarimi miimkiin olmayan ve daha biiyiik
defektlerde kullanilabilir. Herniye olmus organlar silastik silo
yontemi ile korunma altina aliir. Karin tabakalari; cilt , cilt alti
subkutan doku ,fasia birbirinden ayrilir. Ardindan olusturulan silo
emilmeyen dikisler ile periton ve fasiaya tespit edilir. Ortalama 3
giin sonrasinda barsak Odemi gerilediginde silo ameliyathane
sartlarinda c¢ikarilir. Bu hastalar genellikle primer kapatmaya uygun
olmayan hastyalar oldugundan c¢esitli 6zelliklerdeki mashler
kullanilarak (Dual Mesh®, Gore-Tex®) defekt kapatilir. (Ince, E
&ark ,2020)

3-Biachi Yontemi

Biachi ve arkadaglarinin uygulamaya basladigi bu yontem
hastanin dogumunu takiben il 2 saat igerisinde anestezi vermeden
barsak ve diger organlarin karin i¢ine konulup cildin sirkiimferensial
bicimde kapatilmasi esasina dayanir. Boylece anestezide kullanilan
gazin barsak dilatasyonuna neden olmasi engellenir. (Bianchi, A &
ark, 2002)

Postoperatif Dénem Sorunlar1

Gastrosizis cerrahi tedavisi sonrasinda olusabilecek en
biiylik sorun intraabdominal basinc artigidir. Artan basing akciger
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kompliansinin azaltarak solunumsal sorunlara yol agabilecegi gibi;
aynt zamanda vena cava inferiora basi yaparak vendz doniisii
azaltarak dolayli oyldan kalp yetmezligine sebebiyet verebilir.
Ayrica gastrosizis hastalarinda bu yolla oksijenasyon bozuldugu igin
nekrotizan enterokolit gelisme riski yiiksektir (Cooney DR ve
Donald R, 1998).Postoperatif donem ile ilgili diger bir sorun ise
uzamis intestisnal disfonsiyondur. Bu disfonksiyon kendini ileus
olarak gosterebilir ve beslenme sekteye ugrayabilir. Bu siireg
icerisinde total parenteral beslenme 6nerilir.(Cooney DR ve Donald
R, 1998) (Langer, J. C.& Bramlett,G,1997) (Oyachi, N & ark, 2004)

b)Omfalosel

Omfalosel, gastrosizis gibi konjenital karin defektlerinin en
yaygin iki seklinden bir tanesidir. Omfalosel, gastrosizisten farkli
olarak midgut organlariin yaninda, karaciger , dalak ve gonadi da
siklikla igeren amniyotik bir ortii ile kendini gosteren bir defekttir.
Defekt genellikle 4 santimetreden biiylik olup, gastrosizise oranla
daha genistir. Insidansi, gastrosizis ile benzer oralarak 10000 canli
dogumda 3-5 olarak bildirilmektedir. Ayrica iizerinde goriilen
amniyotik ortii 3 katmandan olustugu goriilebilir. En icte periton ,
ortada Wharton jeli ve en dista amnionik zar goriiliir.(Giinal Yd,
2012) (Christina M. Bence & Amy J. Wagner, 2021)

Omfaloselde, gastrosizisten farkli olarak anne yasi
biiylidiikge, omfalosel goriilme sikligr artmaktadir. (Uygur D &
Onderoglu LS, 2000). Risk faktdrlerine baktigimizda:

1- Anne yasinin 35 ve iizerinde olmast
2- Maternal Obezite ( BMI >30kg/ m?)

3- Annenin glisemik kontroliiniin bozuk olmasi ve fetal
makrozomi ( 4000 gramdan daha fazla dogum agirlig1)

4- Coklu dogum hikayesi (Bielicki, Isabella N & ark, 2021)

Omfaloselde, gastrosizise nazaran ek konjenital ve
kromozomal anomali goriilme siklig1 daha yiiksektir ve genellikle
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eslik eden anomaliler mortalite ve morbidite iizerinde belirleyici
faktorler olarak goriilmektedir. (Corey, K.M & ark., 2014) Ozellikle
genis omfalosellerde eslik eden anomali miktarinin arttigi
goriilmektedir.

Omfaloselde, eslik eden anomali siklig1 %40-80 arasinda
degistigi kaynaklarda bildirilmistir. Ozellikle kromozal defektler
(%15-57) , kardiyak defektler (%11-23), genitoiiriner defektler (%6-
21), gastrointestinal defektler (%7-19), kas ve iskelet sistemi
defektleri (%21) ve ndrolojik bozukluklar (%4-8) bildirilmektedir.
Ayrica omfaloselde bazi genetik sendromlarin eslik edebildigi de
bilinmelidir. Ozellikle Beckwith- Wiedemann, Cantrell Pentolojisi
ve kloakal ekstrofiler omfalosel beraberinde goriilebilir. (Christina
M. Bence & Amy J. Wagner, 2021) Mevcut sik goriilen kardiyak
defektler ise ventrikiiler septal defekt, atrial septal defekt, ektopia
kordis, trikiispit atrezisi ve yenidoganin persistan pulmoner
hipertansiyonu seklinde bildirilmistir. (Gibbin C & ark ,2003).
Kromozal anomaliler igerisinde ise en sik trizomi 13, trizomi 18 ve
trizomi 21 raporlanmustir.(Christison-Lagay ER & ark , 2011)

Prenatal tan1 omfaloselde de, gastrosiziste oldugu gibi
oldukc¢a 6nem tasimaktadir. Ancak tanin1 hangi haftada saglikli bir
sekilde konulabilecegi hala tartisma konusudur. Genel olarak
18.haftada taninin dogrulanabilecegi belirtilse de, karaciger
herniasyonu ile olmasi durumunda 9-12. gestasyonel haftalarda
taninin  konulabilecegini bildiren yaymlar mevcuttur . Ayrica
omfaloselde ek anomali sikligi fazla oldugu icin; prenatal
ultrasonografide diger organlarinda detayli arastirilmasi ve fetal
kardiak goriintiilleme yapilmasit Onerilmektedir. Krommozal
anomlilerin sik olmasi nedeniyle de amniyosentez ,tan1 konulmasini
takiben Onerilmektedir. (Giinal Yd, 2012) (Grosfeld JL & ark, 2012)
(Bielicki, Isabella N & ark, 2021)
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Omfaloselde dogum seklinin nasil olmasi gerektigi hala
tartisamalar igeren bir konu olup , omfaloselin sekline ve
biiyiikliigline baglh olarak degismektedir. Bazi klinisyen riiptiir
riskine kars1 sezaryon dogum seklini oneriyorken bu konu ile ilgli
goriis birligine varilamamistir. Ancak planli preterm eylem
Onerilmemekte olup, herhangi bir avantaji goriilmemistir.
(Christison-Lagay ER & ark , 2011)

Omfaloseller genellik kii¢lik, dev ve riiptiire omfalosel olarak
cesitlendirilmektedir. Ayrica kiigilk omfalosellerin  bir kismi
umblikal kord hernisi olarak tanimlanmakta olup, emniyonik gelisim
stirecinde barsaklarin sadece bir boliimiiniin abdominal kaviteye geri
donmemesi ancak umblikal ringin intakt olmasi seklinde
tanimlanmustir (Ince E & ark ,2017)

Resim2. Omfaloselli yenidogan bebek

Dev Omfalosel

Dev omfalosel, genellikle defekt capinin 5 santimetreden
daha fazla oldugu ve %50 ile 75 oranlarinda karaciger
herniasyonunun eslik ettigi omfaloseller olarak tanimlanmaktadir.
Bu omfalosellerde eslik eden ek anomalinin daha fazla olmasi
sebebiyle , morbidite ve mortalite daha yiiksektir. Ayrica bir kismi
pulmoner hipoplaziler ile beraber olabilmekte bu da etkin cerrahi
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sonuclara ulasabilmeyi sinirli hale getirmektedir. (Campos, B.A &
ark, 2009) (Hershenson, M.B &ark ,1985) (Argyle, J.C & ark , 1989)

Umblikal Kord Hernisi

Genellikle ek anomalilerin sik goriilmedigi ve 1y1 prognozun
gorildigl bir omfalosel ¢esidi olarak tanimlanmaktadir. Genellikle
kesenin kenarlarinda geligsmis bir cildin eslik ettigi ve primer olarak
kapatilmas1 kolay olan bir patoloji olarak tanimlanmaktadir.
(Bielicki, Isabella N & ark, 2021)

Tedavi

Omfaloselin tedavisinde hastanin stabilizasyonunu, takiben
uygun sekilde transportu saglanmakhdir. Ozellikle amniyotik
membran uygun steril salin ile yikanmis bir pansuman ile
sarilmalidir. Karaciger ve diger organlarin yaralanmamalarina
dikkat edilmesi , yenidogan Ozellikle hipotermiden korunmalidir.
Vaskiiler erisim saglanmali , gereklilik halinde nazogastrik tiip
yerlestirilmeli ve S1v1 -elektrollit dengesizliginden
kaginilmalidir.Stabilizasyonun saglanmasi sonrasinda eslik eden
diger anomaliler gézden gecirilmeli 6zellikle kardiyak anomaliler
acisindan sonografik goriintiileme yapilmalidir ve sonrasinda cerrahi
planlanmalidir. (Skarsgard, E.D ,2019)

Cerrahi Onarim
1- Primer Onarim

Kii¢iik omfalosel, umblikal kord hernisi ve secili biiylik
omfalosel defektlerinde kullanilabilir.

Defekt dogum sonrasi uygun sartlar olustugunda ilk giin
kapatilabilir. Defektin onarimi genel anestezi altinda , ameliyathane
sartlarinda yapilmalidir. Omfalosel kesesinin rezeke edilmesini
takiben viseral icerik ortaya cikarilir. Bu rezeksiyon sirasinda
ozellikle dikkat edilmesi gereken nokta omfalosel kesesine eslik
eden karacigerin keseye yapisik olup olmadigidir. Kese karacigere
yapisik ise ve kanama riski mevcutssa, kesenin karacigere yapisik
boliimii birakilabilir. Fasi ve cildin primer onarilmasini takiben
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islem tamamlanir. Primer kapatma esnasinda dikkat edilmesi
gereken en Onemli nokta batin i¢i basincin ileri derecede artirilarak
karm i¢i kompartman sendromuna neden olunmamasidir. (Michel,
J-L & ark , 2018) (Skarsgard, E.D ,2019) (Krummmel, T.M ve
Sieber, W.K, 1989) (Lee, S.L & ark ,2001)

2- Asamali Onarim

Asamal1 onarim Ozellikle defekt cap1 5 santimetreden biiyiik
olan omfalosellerde ve ya karacigerin herniye oldugu keselerde
kullanilir. Ozellikle antiseptik bariyer ve ya silo yontemi ile organlar
korunarak, bu siireg igerisinde viseral organlarin yer ¢ekimi etkisi ile
uygun sekilde karin  igerisine  rediiksiyonu  saglanmasi
amaclanir.(Skarsgard, E.D ,2019) (Pacilli, M. & ark , 2005)

Baca silo yonteminde omfalosel kesesinin ¢ikarilmasini
takiben uygun protez kullanilarak viseral organlari igerisinde tasiyan
bir baca olusturulur. Bacanin tepesi suturlar ile ve ya klemp ile
kapatilarak batin igerisine bir kuvvet uygulanmasi, bunu takiben
hem karin i¢i boslugun biiyiimesi hem de organlarin batin igerisine
girisi amacglanir. Eger organlarin diizenli bir sekilde batin igerisine
girdigi goriiliirse bir sonraki giinlerde daha bacanin daha asagisindan
klemplenir. Boyle yaklasik 7 giin igerisinde organlarin batin
icerisine girmesi saglanir. Organlarin batin igerisine girmesi halinde
ikinci asamaya gegilerek fasia ve cilt suture edilmesini takiben
onarim saglanir (Allen, R. G., & Wrenn Jr, E. L. ,1969).

Cilt ve ya fasianin yeterli olmadig1 durumlarda ise ,non
absorbabl ve ya absorbl meshler kullanilabilir. Daha 6nce Teflon
,polipropilen , polyester gibi non absarbabl meshler kullanilmis olup
bu meshlerin kronik inflamasyon, fistiil ya da yabanci cisim
reaksiyonu gibi komplikasyonlar1 tespit edilmistir. Bunun {izerine
kollejen ,elastin gibi materyaller igeren daha biyolojik materyaller
kullanilmaya baglanilmistir. Bu materyaller dokularin daha hizli
gelisimini saglayarak komplikasyon oranlarmi diisiirmistiir. Cildin
yeterli olmadigi durumlarda ise cilt flepleri, doku genisleticiler,
VAC (vakuum- asisted closure) gibi yontemler tanimlanmuistir.
(Bielicki, Isabella N & ark, 2021)
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3-Geciktirilmis Onarim

Ozellikle dev omfaloseller ile beraber seyreden diisiik ve ya
cok diisiik dogum agirlikli hastalarda tercih edilen bir yontemdir (
Wagner, J.P. ve Cusick, R.A, 2019).Buradaki ama¢ dokunun
eskarizasyon ile iyileserek keseyi kapatmasi temeline
dayanmaktadir. Bu eskarlagsmanin sonunda ise abdominal herninin
olusturulmasidir. Geciltirilmis onarimda 6zellikle sliifadiazin ajanlar
ve ya poviod iyodiir c¢ozeltileri Onerilmekte olup bdyle
infeksiyonlarin engellenmesi amaglanir. Omfalosel kesesi giinliik
olarak bu ajanlar ile temas ettirilerek ,pansuman ile kapatilir. Zaman
icerisinde olusturulan abdominal herni ise daha sonrasinda ; 6 aydan-
3 yila kadar olan siire igerisinde onarilir.( Wagner, J.P. ve Cusick,
R.A, 2019) (Ein, S.H. ve Langer, J.C 2012)
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Resim3 — Omfaloselli bebekte silo yontemi
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Postoperatif Donem Sorunlari

Tedavi sonrasinda kisa donemde olusabilecek en biiyiik
sorunlardan birtanesi gastrosiziste oldugu gibi intraabdominal
basincin ileri derece artirilarak batin i¢i kompartman sendromunun
ortaya c¢ikmasidir. Ayrica batin fasiasinin ayrilmasi ve cildin
acilmasi gibi sorunlarda bildirilmistir (Grosfeld JL & ark, 2012).

Uzun donem sonuglarda ise beslenme giigliikleri,
gastrodzafagial reflii sikliginda artis bliylime gelisme geriligi ve
kronik akciger hasar1 6zellikle bildirilmektedir. Ayrica inguinal
herni sikligininda artmis oldugu bilinmektedir. (Lunzer, & ark
2001) (Partridge, E.A & ark, 2015). Tiim bu sorunlara ragmen
bugiin uygun bir sekilde saglik hizmetine ulasan omfaloselli
hastalarin sag kalim1 %80’ e yakin bildirilmektedir.(Danzer, E & ark
,2010)
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BOLUM VI

Konjenital Ozofagus Atrezisi ve Trakeoézofageal
Fistiil

Esma SEHOVIC KECIK

Tarihce

Ozofagus atrezisi (OA) cerrahi tedavisi, modern cerrahinin
gelisimine 6nemli bir 6rnek teskil etmektedir. Bu konjenital anomali,
baslangigta tedavisi imkansiz olarak diisiiniilse de 2000'li yillardan
itibaren bircok merkezde %90 oraninda tedavi edilebilir hale
gelmistir.

OA, ilk olarak 1697'de Thomas Gibson tarafindan proksimal
OA ve distal trakeadzofageal fistiil (TOF) olarak tanimlanmustir.
1939'da William Ladd ve Logan Leven farkli merkezlerde
hastalarin1 bagariyla tedavi etmistir. 1941°de Cameron Haight
ekstraplevral girisimle uyguladigi primer anastomoz ile hastasini
yasatmay1 basarmustir (Howard&Shorter 2000). Giiniimiizde OA
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ameliyatt1 olan hastalarin biiyiik cogunlugu saglikli bir yasam
stirdiirebilmektedir.

Embriyoloji

Ozofagus atrezisi anomalilerinin embriyolojisi heniiz tam
olarak anlasilamamis olsa da, genellikle gebeligin dordiinci
haftasinda, trakea ve 6zofagusun primitif foregut'tan-6n bagirsak-
ayrilma siirecinde meydana gelen potansiyel bir hata sonucu ortaya
ciktig1 diigiiniilmektedir. (Smith, 1957)

insidans ve Ek Anomaliler

Ozofagus atrezisi 1: 4500 canli dogumda bir goriilmektedir.
Kizlara nazaran erkeklerde goriilme sikligi hafif daha sik olarak
karsimiza ¢ikmakta (%59). Olgularin biiyiik ¢ogunlugu sporadik
olgulardir. Ozofagus atrezili bebeklerde ek anomali goriilme
insidanst oldukg¢a siktir ve %30-60 arasinda de§ismekte ve bu
sebeple dogumda OA tanist alan bebek ek anomali acisindan
arastiritlmali. ( Ein,Shandling&Wesson 1989).

Ozofagus atrezisi ile bir siirii sendrom iliskilendiriliyor fakat
en ¢ok goriilen ve en 1iyi bilinen VATER ve VACTERL
asosiyasyonu karsimiza ¢ikmaktadir. Vertebral, anorektal,
trakeadzofageal ve renal veya radial aplasia VATER asosiasyonu ;
vertebral, anorektal, kardiak,trakeatzofageal, renal, radial-limb
anomalileri ise VACTERL asosiasyonu olarak tanimlanmuistir.

Ozofagus atrezisi ile birlikte goriilen ek anomalilerin
sistemlere gore insidanslar1 Tablo 1’de gosterilmistir.
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Tablo 1.

Kardiyovaskiiler 29%
e VSD, PDA, Fallot tetralojisi,
sag arcus aorta, ASD, aort
koark
e tasyonu

Gastrointestinal 27%
e ARM, duodenal atrezi,
malrotasyon, Meckel
divertikiilii, aniiler pankreas
Genitoiiriner 13%
e Renal agenezi/ displazi,
atnali  bdbrek, polikistik
bobrek,lireter ve  lretra

malformasyonlari

Vertebral ve Iskelet sistemi 10%
e Hemivertebra, radial

aplazi/displazi, radisu

yoklugu, kosta

deformiteleri,sindaktili,

polidaktili

Genetik 4%

Trizomi 13,21 ve 18

Ek anomali insidans1 H tipi trakeodzofageal fistiil (TOF)
olgularinda oldukca nadir iken izole OA hastalarinda oldukca sik
goriilmekte. Diisiik dogum kilosu olan OA bebeklerde ek anomali
goriilme siklig1 artmustir.

Eslik eden ek anomaliler yasam oranini etkiledigi gibi tedavi
yaklagimini da degistirebilir. OA ile birlikte duodenal atrezi ve/veya
anal atrezi varsa ayni ameliyatta tedavi edilebilir.

Smiflandirma

Ozofagus atrezisi anatomik siniflandirmasi ilk defa 1929
yilinda Vogt tarafindan tanimlanmistir. Daha sonra benzer
siniflandirmalar Ladd ve Gross tarafindan da yapilmis olup
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giiniimiizde en sik kullanilan Gross tarafindan tanimlanan anatomik
klasifikasyonu. Sekil 1

Sekil 1.

GROSS CLASSIFICATION
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Type A Type B

(\[[J T

(I
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Tip A: izole Ozofagus Atrezisi (%10)

Tip B: Ozofagus atrezisi ve proksimal TOF (<%1)
Tip C: Ozofagus atrezisi ve distal TOF (%85)

Tip D: Proksimal ve distal TOF ve OA (<%1)

Tip E: Ozofagus atrezisi olmadan H tipi TOF (%4-5)

Ozofagus Atrezisi ve Distal TOF

En sik rastlanan tipi proksimal OA ve distal TOF olup
olgularin %85’inde goriilmektedir. Proksimal 6zofagus kalinlagsmis
ve geniglemis olarak genellikle 3.torasik vertebra seviyesinde
sonlanmaktadir. TOF ise, trakeanin distalinde membrandz kisma
hatta bazen karinaya agilir. Proksimal ve distal ozfagus arasinda bir
aralik vardir. Bazen bu aralik 6zofagus segmentleri arasinda primer
anastomozun yapilabilmesini gii¢lestirecek kadar uzun olabilir.
Sekil 2
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Sekil 2 Ozofagus arezisi ve distal TOF olgusu. Proksimal atretik
ozofagus segmentinde radyoopak sonda gozleniyor. Karinda hava
goriiniimii distal TOF varligini gésteriyor

Izole Ozofagus Atrezisi

Izole 6zofagus atrezisi, yani trakeodzofageal fistiil olmadan
meydana gelen bir durumdur ve vakalarin yaklasik %6'sin1 olusturur.
Proksimal 0zofagus segmenti, Ozofagus atrezisi ve distal
trakeodzofageal fistiil vakalarinin proksimal segmentine benzeyen
bir yapiya sahiptir. Ancak distal segment genellikle oldukg¢a kisadir
ve iki segment arasindaki mesafe genellikle uzun bir araliga sahiptir.
Sekil 3
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Sekil 3. Izole OA. Karinda hi¢ gaz goriilmemesi distal TOF ’iin
bulunmadigini gostermektedir. Proksimal atretik 6zofagus
segmentinde radyoopak sonda goriiniiyor.

H tipi TOF

%5'ten az vakada, Ozofagus atrezisi olmaksizin
trakeodzofageal fistiil goriilebilmektedir. Bu durum H tipi TOF
olarak adlandirilir ve aslinda ters N harfine benzeyen bir yapiya
sahiptir. Fistiiliin trakea tarafindaki ucu, 6zofagus ucuna kiyasla
daha yukarida yer alir. Bu tiir fistiiller olduk¢a kisadir, genellikle 2-
4 mm capmndadir ve toraks boslugu girisinin daha yakinina
konumlanirlar.
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Ozofagus Atrezisi ve Proksimal TOF

Hasta popiilasyonun %1-2’sinde proksimal fistiillii 6zofagus
atrezisi vakalari mevcuttur. izole &zofagus atrezisi durumunda
oldugu gibi, distal segment olduk¢a kisadir ve proksimal
segmentteki trakeodzofageal fistiil (TOF) ise kisa ve dar yapidadir,
trakeaya dogrudan agilir.

Proksimal ve Distal TOF ve OA

Distal trakeodzofageal fistiil ve 6zofagus atrezisinden tek
farki, %1 oraninda goriilen bu durumda proksimal segmentte de kisa
ve dar bir trakeodzofageal fistiiliin bulunmasidir. Bu tiir durumlarda
segmentler arasinda uzun bir mesafe beklenmez. Proksimal fistiiller
genellikle bronkoskopik inceleme veya ameliyat sirasinda proksimal
segmentin diseksiyonu esnasinda tesadiifen fark edilir.

Tam

Antenatal dénemde nadir de olsa OA tanis1 konulabilir.
Ultrasonografide maternal polihidroamnioz, kiiciik mide cebi ve
dilate proksimal dzofagus posu OA agisindan uyarici olabilir.

Dogumdan  sonra  OA  bebekler tiikiiriiklerini
yutamayacaklar1 i¢in agiz ve burunda fazla sekresyon olusur.
Proksimal posta biriken sekresyonlarin aspirasyonuna bagl oksiiriik,
takipne ve siyanoz beklenir.

Ideal olarak OA tamisinin bebek beslenmeden &nce
konulmasidir. Tani agizdan ilerletilen 10-12 French orogastrik
tiipliniin mideye ilerletilememesi ile konur. Bu islem i¢in ince ve
yumusak tiipler kullanilmamal.

Mideye ilerletilemeyen tiipiin radyolojik olarak gosterilmesi
ile OA tanis1 kesinlesir. Proksimal posa verilen kontrast madde
aspirasyona yol acabilecegi icin ¢ekim esnasinda kontrast madde
verilmesi Onerilmez.
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) Toraks girisinde takilmis tiip ve abdomende hava goriilmesi
Ozofagus atrezisi ile fistiiliin varhigini gosterir (Sekil 2). Abdomende
hi¢ gazin olmamasi Izole Ozofagus atrezisi agisindan anlamlidir

(Sekil 3).

OA tanis1 kesinlestikten sonra bebek ek anomali, 6zellikle
VATER-VACTERL komponentlerin varlig1 acisindan
degerlendirilmeli. (Talo 2) Detayli fizik muayeneden sonra
cekilecek babygram ile kosta, vertebra ve radial aplazi
goriilebilir.Sekil 4

Sekil 4.0A tamili hastanmin radial aplazi goriintiisii

--148--



Tablo 2.

\Y Vertebra

A Anal atrezi/anorektal anomaliler
C Kardiyak

TE Trakeoozofageal fistiil

R Renal anomaliler

L Limb (ekstremite) anomalileri

Ozofagus atrezisi CHARGE asosiyasyonu ile birlikte
goriilebilir-kolobomata, kalp hastaligi, koanal atrezi, mental
retardasyon, genital hipoplazi ve sagirlik. Sekil 5

Ek olarak ekokardiyografi ve liriner sistem ultrasonografi
yapilmalidir.

Sekil 5.CHARGE asosiyasyonu

Ear
Coloboma Abnormalities

Atresia
choanae

Heart Defects —————— | \

Retardation \Genital

of Growth e hypoplasia
and j

Development
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Tedavi

Ameliyat oncesi

OA tanis1 konulduktan ve ek anomaliler belirlendikten sonra
bebegin primer onarim i¢in uygun olup olmadigina karar vermek
gerekir. Ozofagus atrezisi acil ameliyat degil ve bebek stabil hale
geldikten sonra operasyona alinmali. Ameliyata kadar iist pos
aspirasyonu yapilmasi aspirasyon ve pnomoni dnlemesinde oldukga
onemlidir. Teshis konulur konulmaz, Replogle tiipiiniin hemen
agizdan proksimal 6zofagus posuna yerlestirilmesi, siirekli veya
aralikli olarak tiikiiriik aspirasyonunu onlemek igin zorunludur.
Replogle tiipii yok ise 10-12 French kalinliginda Feeding tiipii ayn
amagla kullanilabilir.

Bebek, mide iceriginin trakeaya ve brons agacina
aspirasyonunu engellemek icin bas hafif yukar1 ve sag lateral
pozisyonda yatirilmalhidir.

Ameliyat

Daha onceden de bahsedildigi gibi 6zofagus atrezisi acil
cerrahi gerektirmez, bebek stabil hale geldikten sonra 6zofagus
tamiri yapilmalidir. Biiyiik bir trakeodzofageal fistiil olan hastalar
fistiil kacagi sebebiyle daha acil miidahale gerektirebilir. Aksi
takdirde, bu durum solunumu tehlikeye sokabilir veya mide
dilatasyonuna ve mide perforasyonuna sebep olabilir.

Son 60 yildir OA ve TOF onarimi sag taraftan yapilan bir
torakotomi ile gerceklestirilir. Agik cerrahi tekniginde ekstraplevral
ve transplevral yaklasim miimkiindiir. Transplevral yaklasimda
goriis alan1 daha genis olabilir fakat operasyon sonrasinda olasi bir
anastomoz kacaginda kagak mediastene yayilacagi i¢in ampiyemle
sonuclanabilir.  Ekstraplevral yaklasimda plevra biitlinligi
korunacag1 i¢in olasi anastomoz kacagi durumunda olay lokal
kalacaktir.
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OA ve distal TOF'li hastalar genellikle primer
rekonstriiksiyon i¢in yeterli 6zofagus uzunluguna sahiptirler.

Cerrahi islem, fistiilin trakeal ucunun baglanmasi ve
kesilmesini, ardindan iki 6zofagus ucunun mobilize edilmesi ve
primer tek katli u¢ uca anastomoz yapilmasini igerir.

Anastomoz bolgesinde hafif ile orta derecede gerginlik
olabilir. Anastomoz, mideye gecirilen bir nazogastrik tiip lizerine
yapilir ve bu tiip, mideyi drene etmek veya erken postoperatif
donemde beslemek igin kullanilabilir.

Ekstraplevral yaklagimlarda ameliyat bitiminde gdgiis tiipiin
takilmasi sart degil ve cerrahin tercihine baglidir. Gergin anastomoz
veya Ozofagus uglarindaki kanlanmasinin  kotii  oldugundan
slipheleniyorsa gogiis tiipii konulabilir.

Baz1 bebeklerde iki 6zofagus ucu birbirine yaklsamayacagi
icin primer anastomozun yapilmast miimkiin olmayabilir. Uzun
araliklh OA ic¢in bazi tammlanmis 6zofagus uzatma teknikleri
mevcut: Kimura, Livaditis, Foker gibi.

Bugiin, hizla gelisen minimal invaziv cerrahi yontemleri ve
endoskopik cerrahi ile torakoskopik olarak OA ve TOF onarimi
muimkiindiir.

1999'da gergeklestirilen ilk basarili torakoskopik 6zofagus
atrezisi (OA) onarimmin ardindan, diger merkezlerden de basarili
torakoskopik OA vakalar1 rapor edilmeye baslandi. (Lobe&
Rothenberg&Waldschmidt 1999). Ayrica, bircok ¢alisma, 6zofagus
atrezisi/trakea-o6zofageal  fistiilin  torakoskopik  onariminin
deneyimli endoskopik cerrahlar tarafindan giivenle
gerceklestirilebilecegini gosterdi. (Holcomb & ark 2005) Bununla
birlikte, uzun araliklh OA vakalarinda bazi yazarlar, 6zofagus
replasmani yapmadan dnce intenal torakoskopik traksiyon ve primer
onarimin miimkiin oldugunu bildirdi. (Patkowski 2023)
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Ameliyattan sonra 3.-5. Giinde oral kontrast verilerek pasaj
kontrolii yapilir ve kontraendikasyon ve kacak yok ise diisiik
voliimlii besleme ile baslanir.

Komplikasyonlar

OA hastalarinda mortalite genellikle eslik eden anomalilere
baghdir. Ozofagus atrezisi ameliyatlarindan sonra  bazi
komplikasyonlar olusabilmektedir. Komplikasyonlari erken ve geg
donem komplikasyonlari olarak ikiye ayriltyor.

Erken donem komplikasyonlar

-Anastomoz kagagi1 %10-20 (Sekil 6)

-Anastomoz darlig1 %15-40 (Sekil 7)

-Rekiirren trakeodzofageal fistiil %3-10
Sekil 6.
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Sekil 7

Geg donem komplikasyonlar:
- Motilite problemleri

- Trakeomalazi

- Solunum problemleri

- Gastoozofageal reflii

Sonuglar

Giiniimiizde OA hastalara genel olarak bakildiginda
mortalite ve morbiditeyi etkileyen en 6nemli faktorler agir kardiyak
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anomali, kromozomal anomaliler ve major pulmoner anomaliler
olarak karsimiza ¢ikmakta.

Daha onceden tanimlanan risk siniflamalarinda prematiirite
onemli bir risk faktorii iken giiniimiizde cerrahi tekniklerde ilerleme,
yenidogan anestezi ve yeni dogan yogun bakim iinitelerin gelismesi
ile prematiirite mortalite faktorii olmaktan uzaklagmistir.

1962 de Waterstone tarafindan tanimlanan risk siniflamasi
dogum agirligi, pndmoni ve eslik eden konjenital anomalileri baz
alarak yapilmistir. (Waterston,Bonham-Carter & Aberdeen 1963).

Waterstone 3 risk grubu tanimlamisti:

Grup A: Dogum kilosu 2500 gramin iizerinde ve iyi olarak
nitelendirilen bebekler.

Grup B: Dogum kilosu 1800-2500 gram arasinda iyi olarak
nitelendirilen bebekler.

-Dogum kilosu 2500 gramin iizerinde ancak orta derecede
pnomonisi veya hafif/orta  derecede dogumsal anomalileri olan
bebekler.

Grup C: Dogum kilosu 1800 gramin altinda olan ve 1yi olarak
nitelendirilen bebekler.

-Dogum kilosu 2500 gramin iizerinde ancak agir pndmonisi
veya agir konjenital anomalisi olan bebekler

Bu siniflama yasam oranlari, primer onarimi ve ameliyat
seklini belirliyordu fakat 1990 yillarinda yeni bir risk klasifikasyonu
gereksinimi ortaya ¢ikmasi ile Spitz ve ark. 1994 yilinda diistik
dogum kilosu ve major kardiyak anomalilerin risk faktorii olarak
belirlendigi yeni bir klasifikasyon dnerdiler. (Spitz & ark 1990)

Spitz’in klasifikasyonunda da 3 grup tanimlanmaistir:

Grup 1: Dogum kilosu 1500 gram ve iizerinde olup major
kardiyak hastalig1 olmayan bebekler.
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Grup 2: Dogum kilosu 1500 gramdan diisiik olan veya major
kardiyak hastalig1 olan bebekler.

Grup 3: Dogum kilosu 1500 gramdan diisiik ve major
kardiyak hastalig1 olan bebekler.

Ozofagus atrezisi, ciddi bir konjenital hastalik olmasina
ragmen, gelisen tedavi yontemleri ve cerrahi deneyim sayesinde
cocuk cerrahlar tarafindan basariyla onarilan ve yasamla bagdasan
bir hastaliktir.
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BOLUM VII

Cocuklarda Kronik Fonksiyonel Kabizlik Fonksiyonel
Kabizlik ile Kabizhga Bagh Enkoprezise Sahip
Cocuklarin Anorektal Manometri Ile Anal Kanal
Boyu ve Asimetrisi Acisindan Karsilastirilmasi

Meltem KABA!
Ali ihsan DOKUCU?

Anorektal bolgenin embriyolojik gelisimi

Transvers kolonun sol 1/3 kismi, inen kolon, sigmoid kolon,
rektum, anal kanalin {ist kismi, mesane epiteli ve liretranin biiyiik
kismi metenterondan gelisir. Kloaka, metenteronun son pargasi olup,
endoderm ile doselidir. Kloaka endoderminden ve prokteodeum
ektoderminden olusan kloakal membran araciligiyla, yiizey
ektodermiyle kloaka temas halindedir. Metenteron ile allantois

! Op Dr Meltem Kaba, Sisli Hamidiye Etfal Egitim ve Aragtirma Hastanesi
2 Prof Dr Ali Thsan Dokucu, Cemil Tagcioglu Sehir Hastanesi
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arasindaki mezenkimden gelisen trorektal septumun, kloakal
membrana dogru gelisen ¢ikintilar1 ve kivrimlari, birbirlerine dogru
ilerleyip birleserek, arkada rektum ve anal kanalin proksimal pargasi,
onde {iirogenital siniis olmak iizere kloakay1 iki boliime ayirir.
Urorektal septum, kloaka sfinkterini de n ve arka olmak iizere iki
pargaya ayirir (Ertem&ark.,2002). Kloaka sfinkterinin &n
pargasindan, Transversus perinei superfisialis, Bulbospongiosis ve
Iskiokavernosus kaslar1 gelisirken, arka pargasindan, Eksternal Anal
Sfinkter (EAS) gelisir. Mezenkimal hiicreler cogalarak anal
membran etrafinda yiizey ektodermine dogru ¢ikintilar olusturur ve
boylece anal membran, ektodermal bir ¢okiintii olan proktodeum
tabanini olusturur.

Intrauterin  yasamin  4-5  haftasinda  iiriner
(allantois), genital (mezonefrik kanal) ve sindirim sisteminin distal
ucu (sonbarsak), U seklinde "kloaka" adi verilen tek bir bosluk
halindedir (Sekil 1).

Allantois Sonbarsak

Mezonefrik
kanal

Ureter
Kloakal tomurcugu

_ Mezonefrik
> kanal

Ureter

Primitif

arogenital

sinas
Urogenital
membran

Mezonefrik
ka/nal

Anorektal

Anal kanal

membran

Sekil 1. Gelisimin birbirini izleyen evrelerinde embriyonun kloakal
bolgesinin goriintimii
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Kloakal boslugun dis yiizii yiizey ektodermiyle, i¢i de
endodermle kaplidir. Kloakal boslugun ilerde dis ortama agilacagi
bolgesinde kloakal membran vardir. Allantoisle ve sonbarsak
arasinda, yolk kesesi ve allantois ¢evresindeki mezensimden kdken
alan lirorektal septum veya Torneaux plikasi ad1 verilen mezensimal
bir doku bulunur (Skandalakis & ark.,2000).

Son-barsak kloakanin posterior parcasina (gelecekteki
anorektal kanal); allantois de kloakanin anterior pargasina agilir
(gelecekteki iirogenital siniis). Embriyonun kaudal yonde katlanmasi
irorektal septumun kloakal membrana yaklagsmasini saglar, ama
septum higbir zaman kloakal membrana temas etmez. Genital
tiberkiiliin uzamasi1 kloakanin {irogenital parcasinin 6ne dogru
cekilmesine neden olur; kloakal membranin yirtilmasiyla sonbarsak
ve iirogenital siniisiin oniinde birer agiklik olusur. Urorektal
septumun en ug noktasi perineal cismi meydana getirir.

Klasik embriyoloji  bilgilerine gore kloakal bosluk,
embriyonun 16 mm uzunluga eristigi 6. haftada, yukardan asagi
dogru inen irorektal septumun yanlardan ilerleyen "Rathke
plikalar1" ile birlegsmesiyle ikiye boliintir. Bunun sonucu, daha dnce
tek bir bosluk halinde olan kloaka, 6nde "primitif iirogenital sinus"
ve arkada da "anorektal kanal" olarak, birbirinden bagimsiz iki ayr1
bosluk haline gelir. Sonbarsagin terminal par¢asi kloakanin posterior
boliimiine, yani primitif anorektal kanala, Wollffian kanallari
(genital sistem) ve allantois (iiriner sistem) de kloakanin anterior
boliimiine, primitif trogenital sinlise ac¢ilir(Skandalakis &
ark.,2000). klasik embriyoloji bilgilerine goére bu donemde her iki
boslugun 6nii disaridan, iirogenital membran ve anal membran adi
verilen yapilar tarafindan ortiiliidiir. 6. haftadan sonra, iirorektal
septumun kloakal membrana temas etmesiyle bu membran atrofiye
olmaya baslamakta, membranin tiimiiyle atrofiye olmasiyla da,
iiriner, genital ve sindirim sistemleri bagimsiz agizlarla disariya
acilmaktadirlar.
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Anorektal bolgenin anatomisi

Sindirim sisteminin dis ortama ac¢ildig1 yer olan anal bolge,
kompleks fizyolojisinin yaninda gesitli hastaliklarin yerlestigi yer
olarak 6nem tagimaktadir. Bu bolge anal kanal ve anal margin olmak
iizere iki kisimdan olusmustur. Birbirinden intersfinkterik aralik ile
ayrilmis olan bu iki bélgenin anatomisi de farklidir. Anal kanalin asil
fonksiyonu defekasyonun diizenlenmesi ve kontinansin saglanmasi
olup anal margin ile dis ortama agilir.

Anal kanal dentat ¢izginin 2 cm proksimalinde puborektal
kasin olusturdugu anorektal halkadan baslayip, dentat ¢izginin 1,5 -
2 cm distalinde bulunan anokiitandz ¢izgiye kadar devam eder.
Anokiitan6z ¢izgi anatomik olarak internal anal sfinkterin sonlandig1
yere denk gelir ve tuse ile hissedilir. Buraya klinikte intersfinkterik
aralik denir. Anal kanal ortalama 4 cm olup uzunlugu internal anal
sfinkter kadardir. Anorektal halkadan baslayip distalde anokiitan6z
cizgide sonlanan bu kisma cerrahi anal kanal denir. Anal verj (anal
kenar) ise daha distaldedir ve normal istirahat halinde anal kanal
duvarlarinin birbirine degdigi yerdir(Gordon & ark.,1999).

Anal kanalin kas tabakasini i¢te rektumun sirkiiler
diiz kaslar ile longitudinal kas lifleri yapar. Dista ise 3 boliimden
olusan ve cizgili kaslardan yapilmis eksternal sfinkter olusturur.
Puborektalis kasinin yaptigi anorektal halka hizasinda yani anal
kanalin {ist sinirinda rektumun sirkiiler kaslar1 kalinlasmaya baslar.
Dentat ¢izgi civarinda en kalin hale gelir (ortalama 6 mm) ve
buradan distale dogru tekrar daralarak intersfinkterik aralikta
sonlanir. Internal sfinkteri olusturan bu sirkiiler kaslar kanal
mukozasi altinda, birbirine paralel sekilde yerlesmistir. Sayilar1 20-
30 arasinda olup kitabin yapraklarinin cildine baglandigi gibi
periferde longitudinal fibromiiskiiler banda sikica tutunmusglardir.
Internal sfinkteri yapan her bir kas yapraginm iizerinde kilcal
damarlar bulunur ve bunlar cerrahi mikroskop altinda goriliirler
(Pemberton HP&ark.,2002).Eksternal sfinkteri yapan iskelet kaslar1
subkutan, yiizeyel ve derin olmak {izere 3 par¢adan olusur. Subkutan
pargast perianal derinin hemen altinda yerlesmistir ve internal
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sfinkteri alttan ve yandan sarar. Longitudinal bandin distal kismi1
eldiven parmagi seklinde acgilarak perianal deride sonlanir ve
eksternal sfinkterin subkutan parcgasi bu liflerin arasinda yerlesir.
Yiizeyel ve derin parcasi ise yukar1 dogru anal kanali distan sararak,
levator ani kas kompleksini olusturan kaslardan puborektalisin
liflerine karisir. Levatorani, eksternal anal sfinkter kasi ile birlikte
diger postural govde kaslar1 gibi devamli aktivite halindedir ve anal
kanal1 kapatir. Puborektalis kasi, simfizis pubis arkasindan baslayip
rektum anal kanal bileskesini yandan ve arkadan sararak anorektal
halkay1 yapar. Daha sonra tekrar pubise donerek U seklinde bir lup
olusturur. Normalde kasilmis halde bulundugu icin anal kanalla
rektum arasinda bir ag¢ilanma meydana getirir. Bu durum karin i¢i
basincinin yardimi ile anal kanali kapali tutarak kontinansa yardimcei
olur.

Anorektal Bélgenin Inervasyonu

Gastrointestinal sistem (GIS)’de sempatik sinirler mediilla
spinalisin T5-L2 segmentleri arasindan ¢ikar. Barsaklar1 inerve eden
pregangliyonik liflerin ¢ogu medulla spinalisi terk ettikten sonra
sempatik zincir igine girer ve bu zincirleri de terk ederek c¢olyak
gangliyon ve g¢esitli mezenterik gangliyonlara dogru giderler.
Postgangliyonik lifler buralardan yayilarak postgangliyonik
sempatik sinirler i¢inde barsagin tiim kisimlarina ulasarak enterik
sinir sisteminde sonlanirlar. Postgangliyonik sempatik sinir ucu ile
efektor hiicreler arasindaki kavsaklarda, impuls agirimini saglayan
temel norotransmiter noradrenalindir (adrenerjik kavsak). Bu
kavsaklarda noradrenalin, kavsak sonrasi (post-junctional) membran
iizerinde yerlesmis olan adrenerjik reseptorleri aktive ederek impuls
asirimini saglar. Adrenerjik reseptdrlerin alfa (o) ve beta (B) tipleri
ve onlarin ¢esitli alt tipleri vardir. Barsaklarda, o reseptorler
kolinerjik (parasempatik) sinir ucu membrani iizerinde, § reseptorler
ise diiz kas membrani iizerinde bulunurlar. Uyarim sonucu sempatik
sinir uglarindan noradrenalin salindiginda veya ila¢g halinde
verildiginde postsinaptik B reseptorleri aktive ederek veya alfa
reseptorler araciligr ile kolinerjik uglardan asetilkolin salinmasini
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azaltarak barsakta gevseme yapar. Genel olarak sempatik sinir
sisteminin  uyarilmasi  gastrointestinal  kanal  aktivitesinde
inhibisyona neden olur (Kayaalp SO&Ulus GH,2002 ; Yegen B&
ark.,2001)

GIS’de parasempatik sinirler kraniyal ve sakral boliimlere
ayrilir. Kraniyal parasempatikler, agiz ve faringeal bolgeye giden
birkag¢ lif hari¢ tamamen vagus siniri iginde ilerler ve kolonun ilk
yarisina azalarak ulasirlar. Sakral paresempatikler, ikinci, li¢iincii ve
dordiincii sakral spinal segmentlerden olusurlar ve pelvik sinirler
icinde kolonun distal yarisina ulasirlar. Bu lifler, sigmoid kolon,
rektum ve anal bolgeyi diger barsak segmentlerine gore daha iyi
inerve ederler ve sol kolonda ilerletici kasilmalar1 olustururlar.

Parasempatik sistemin postgangliyonik néronlari, myenterik
ve submukozal pleksus i¢ine yerlesmis olup, bu gangliyonlardaki
sinir uglarindan salinan ve sinaptik asirimdan sorumlu olan
norotransmiter asetilkolindir. Kolinerjik norotransmiter olan
asetilkolinin otonom sinir sistemi (OSS) noéronlart ve effektor
hiicreleri iizerine olan etkilerine nikotinik ve muskarinik reseptorler
aracilik ederler. Nikotinik reseptorler, membranlardaki sodyum iyon
kanallar1 ile kenetlendiklerinden 1iyon kanali acip kapayan
reseptorler grubuna girerler ve efektor hiicrelerin veya noronlarin
stoplazma membram i¢ine yerlesirler. Muskarinik reseptorler ise,
esas olarak G proteini (guanin nukleotid baglayan diizenleyici
protein) ile kendi reseptorler grubuna girerler. Parasempatik
sinirlerin uyarilmasi, enterik sinir sisteminin tamaminda genel bir
aktivite artisina neden olur ( Basaklar &Demirogullar1,2006;
Johnson & Bornstein & Burcher,1998).

Baz1 organlarda sempatik ve/veya parasempatik sinirlerin
elektriksel uyarimiyla olusan cevaplarin, bu sistemlerin
farmakolojik blokajina ragmen ortadan kalkmamasi ve rezidiiel
olarak devam etmesi, sozkonusu sinirler ig¢inde adrenerjik ve
kolinerjik olmayan sinir liflerinin de bulundugunu géstermistir. Bu
tiir sinir lifleri ve onlarin noronlari, OSS igindeki {igiincii
ndrokimyasal sistemi olustururlar ve aminerjik (dopaminerjik),
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purinerjik, peptiderjik, nitrerjik sinir liflerini igine alir. NANK tiirti
néromediatorlerin bir kisminin kendilerine 6zgii sinir liflerinin
bulundugu gosterilememisse de, bunlar bazi kolinerjik veya
adrenerjik sinir uclarinda kotransmiter olarak sentez edilip salinirlar
(Koronkiewicz & ark.,2002).

Enterik Sinir Sistemi (ESS), sempatik ve parasempatik sinir
sistemi egemenliginde fonksiyon géren ve GiS’deki karistirici,
ilerletici hareketleri ve salg1 fonksiyonlarini diizenler. Barsaklardan
pek cok afferent duyu sinirleri ¢ikar ve bazilarinin hiicre govdeleri
ESS icinde olup bu sayede barsaklardan baslayip prevertebral
sempatik gangliyonlara giden ve barsaklara geri donen refleksler
olusur (Sang&Williamson& Young,1997). Mideden ¢ikan
sinyallerle kolonun bosalmasinin saglayan gastrokolik refleks, ince
barsak ve kolondan ¢ikan sinyallerle mide motilitesini ve salgilarini
inhibe eden enterogastrik refleks, kolondan ¢ikan sinyallerle ileum
iceriginin kolona bosalmasmi inhibe eden koloileal refleks, GIS
fonksiyonlart igin gerekli olup, ESS tarafindan diizenlenir. ESS,
barsaklarin distansiyonu, barsak mukozasinin iritasyonu, bazi
kimyasal maddelerce olusturulan kimyasal stimiilasyonlarla
uyarilirlar ve sonugta barsak hareket ve salgilarinda artis veya
inhibisyon ortaya c¢ikar.

Sekil 2: Anal kanal inervasyonu
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Parasempatik (kolinerjik) gangliyon hiicreleri olan ESS
ndronlar, myenterik ve submukozal olmak iizere iki pleksustan
olusur. Myenterik pleksus, longitudinal ve sirkiiler diiz kaslar1 inerve
ederek motor hareketleri kontrol ederken, submukozal pleksus,
glandiiler epitel, intestinal endokrin hiicreler ve submiik6z damarlari
inerve eder. Myenterik pleksus genelde uyarici ise de, bazen sinir
lifleri terminal uclarindan Vazoaktif Intestinal Peptit (VIP) gibi
inhibitor transmiterler salgilarlar. Submukozal pleksus, barsaklarda
kiiciik segmentlerin i¢ duvarlarindaki kontrolden sorumludur.
Ornegin, bircok duyusal sinyal gastrointestinal epitelden
kaynaklanir ve daha sonra submukozal pleksusta toplanarak
intestinal sekresyon, absorbsiyon ve mide mukozasinin ¢esitli
derecelerde katlanmasina neden olan submukozal kasin segmental
kontraksiyonuna yardimei olur. intrinsik néronlarin {iiincii grubunu
olusturan peptiderjik néronlarm aksonlarmin ucundan, VIP,
enkafolamin, somatostatin ve P maddesi (PM) gibi peptid
noromediatorler salinir (Walker,2004). PM igeren néronlarin bir
kismi1 serotonerjik eksitatdr ndronlar tarafindan aktive edilir ve bu
nedenle PM hari¢ diger peptidler motiliteyi inhibe ederler.
Enkefalinerjik sinirler bu inhibisyonu, parasempatik kolinerjik sinir
uclarindan asetilkolin salinmasinit inhibe ederek (presinaptik
inhibisyon) dolayl1 bir bicimde yaparlar.

Enterik sinirlerin gastrointestinal diiz kaslar iizerindeki
kontrolii, noroenterik bileskede sinyal girisi ve sinyallerin enterik
kaslardaki dagilimimndan sorumlu olan 06zellesmis kajal hiicreleri
tarafindan saglanir (Tixier& Galmiche& Neunlist,2006). Normal
barsak motilitesi i¢cin gerekli olan kajal hiicre sebekeleri, enterik
sinirler ile diiz kaslarin arasinda yerlesmis olup, uyarici ve inhibe
edici motor néronlarla iliski i¢indedir. Immiinoelektronmikroskop
calismalarinda kajal hiicreleriyle enterik noronlar arasinda sinaps
benzeri iliskiler oldugu gosterilmistir. Hayvanlarda yapilan
calismalarinda, norotransmiterlerin bulunmasina ve inervasyonun
normal olmasina ragmen, kajal hiicreleri yoklugunda enterik
fonksiyonun bozuldugu ve intestinal psddoobstriiksiyon gelistigi
gbzlenmistir.
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Noral krest, embriyonun primer organlarindan biri olup,
gelisimin ilerleyen asamalarinda noral krest hiicreleri degisik
organlara farklilagarak yok olurlar. Morfolojik olarak birbirlerine
benzeyen ve aksiyel yerlesimli olan ndéral krest hiicreleri,
kraniokaudal yonde go¢ yollarinda ilerleyerek gebeligin 5.
haftasinda 6zofagusa, 7. haftasinda ince barsaklara, 12. haftasinda
rektuma ulasirlar. Kraniokaudal tamamlarken, 6nce myenterik
pleksusu olustururlar, daha sonra myenterik pleksustan sirkiiler kas
tabakalarini gegerek submukozal pleksuslari olustururlar. Organlarla
enterik sinirler arasindaki iligki gebeligin 26. haftasinda gelisir ve
ulastiklart  son  lokalizasyonlarda degisik hiicre tiplerine
farklilagirlar. On barsak sinirleri trunkal somitlerden koken alir. ESS
hiicreleri noral krestten gelisirler ve vagal, sakral sinirler i¢inde
barsagin en distaline kadar go¢ ederek yerlesirler. Vagal sinirler
barsak sinirlerinin ¢ogunu olusturmakla birlikte, distal barsaktaki
sinirlerin % 20%lik kismin1 sakral sinir krestleri olusturur (13,14
Mandhan& Qi & Beasly,2005; Bassotti&ark.,2007).

Anal kontinans ve defekasyon

Anal kontinans i¢in iyi bir tanimlama yapmak zordur. Ancak
en kolay tanimlama tam gaz ve gaita kontrolii anlaminda yapilabilir.
Normal kontinans birbiri ile iligkili birgok mekanizma ile alakalidir.
Gaita hacmi ve igerigi 6nemlidir, ¢iinkii baz1 hastalarin zayiflamis
mekanizmasi, kati gaitay1 tutabilirken sivi kivamdaki gaitay1
kacirabilir. Ayn1 zamanda gaitanin bir rezervuar olan rektuma gelis
hiz1 da 6nemlidir. Diger 6nemli faktorler sfinkterik komponent,
sensor reseptorler, mekanik faktorler ve aniislin
korpuskavernosumudur(15 Schouten& Gordon,1999). Eriskinlerde
gaita agirlig1 ve hacmi kisiden kisiye degisiklik gosterdigi gibi farkl
cografik bolgelerde yasayanlar arasinda da farklilik gosterir.
Gaitanin kolondan gecis zamani da kontinansta rol oynayabilir
cinkii hizli gegis yeterli kolonik absorbsiyonu engeller. Gaita
yogunlugu belki de anal kontinansi belirleyen en 6nemli faktordiir.
Normal kontrolii saglamak biiyilik 6l¢iide rektal icerigin kati, sivi
veya gaz olmasma baglidir. Bazi insanlar gaz ve sivi igerige
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inkontinan iken kat1 i¢erige kontinan olabilir ancak bunun tersi de
s6z konusu olabilir. Anal inkontinansi olan hastalarda bu faktor
tedavide cok onemli yer tutabilir. Gaita kivaminin diizeltilmesi
hastanin  kontinan olmast i¢in yeterli olabilir (Thomas
&Patrica,1997).

Kalin barsagin distal kismi1 anal kontinansta 6nemli bir role
sahip rezervuar fonksiyonuna sahiptir. Sigmoid kolonun lateral
acilanmas1 ve houston valvleri mekanik bir bariyer olusturur.
Rektum ve sigmoid kolon arasinda bir basing bariyerinin var oldugu
diisiiniiliir (O Beirne sfinkteri). Ancak bdyle bir bariyerin varligina
dair kesin kanitlar yoktur. Rektum ve sigmoid kolon arasinda motor
aktivite ve myoelektrik aktivite arasindaki fark gaitanin ilerlemesi
i¢in bir tlir bariyer olusturur. Rektumda motor aktivite daha fazladir.
Kontraktil dalgalarin yiikseklikleri de rektumda daha fazladir.
Rektum ve anal kanal arasindaki acilanma rektal kapasite ve rektal
genisleyebilirlik diger 6nemli faktorlerdir (Thomas &Patrica,1997).

Anal kontinansi saglamada anal sfinkterlerin aktivitesi genel
olarak en 6nemli faktor olarak bilinir. Anal kanal i¢inde sfinkterler
yiiksek basing alanindan sorumludurlar. Maksimum dinlenme
basinci 40 ile 80 mm Hg arasinda degisir. Intrarektal basinca karsilik
bir bariyer olusturmaya g¢alisir. Yiiksek basing alani “pull-through”
kayitlar ile tanimlanmistir, ortalama 3,5 cm uzunluga sahiptir ve ana
olarak her iki sfinkterin devamli tonik kasilmasi sonucu olusur.
Dinlenme esnasinda yiiksek basing alaninin olusmasinda en 6nemli
sfinkter internal sfinkterdir. Kaydedilen basincin %52 ile % 85’ini
olusturur. Eksternal sfinkter bir sekilde paralize olsa dahi dinlenme
basinci onemli 6l¢iide degismez ve bu da dinlenme basincinin biiyiik
oranda internal sfinkter tarafindan saglandigini gdsterir.Normalde
internal sfinkter devamli bir tonik kontraksiyon igindedir. Sadece
rektal distansiyona bagli olarak gevser. linternal sfinkterin
sempatetik sinir yollar1 disinda parasempatetik yollarla da innerve
oldugunu gosterilmistir.
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Dinlenme ve uyku halinde pelvik taban kaslarinda ve
eksternal sfinkterde devamli tonik bir aktivite kaydedilmistir. Bu
acidan eksternal sfinkter bir istisnadir ¢iinkii diger ¢izgili kaslar
dinlenme esnasinda elektriksel olarak sessizdir. Eksternal sfinkterde
her zaman aktivite var olmasina ragmen bazal tonusu postural
degisikliklere gore degisim gosterir. Ornedin eksternal sfinkter
aktivitesi kisi ayakta dururken artar. Perianal stimulasyonla veya
oksiirme ve valsalva manevrasi ile eksternal sfinkter aktivitesi artis
gosterir. Rektal distansiyon da aktivite artisi ile sonuglanir. Eksternal
sfinkterin kalic1 aktivitesi ikinci sakral spinal segment ile ayarlanir.
Tabes dorsalisi olan hastalarda eksternal sfinkter aktivite gostermez
¢linkli bu spinal segment posterior kok dejenerasyonu nedeni ile
hasarlanmigtir. Spinal kordun transseksiyonu sonucu external
sfinkter tamamen paralize olur ancak tonik aktivite spinal sok
doneminden sonra tekrar doner . Eksternal sfinkter ve pelvik
kaslarda aktivite her zaman olmasina ragmen bu kaslar istemli olarak
daha fazla sadece 40 ile 60 saniye kasilabilir. Daha sonra elektriksel
aktivite ve basing bazal seviyeye doner.(Bartolo&ark.,1986)

Gerim reseptoOrlerinin rektum duvarinda oldugu yazilsa da
kanitlar bu reseptorlerin puborektalis ve pelvik taban kaslarinda
yerlesmis oldugunu gostermektedir. Puborektalis kasinin hem sensor
hem de motor liflerinin oldugu saptanmistir. Puborektalis kasinin
basinca duyarl daha fazla reseptor igerdigi ve konusma, oksiirme,
derin nefes alma ve rektuma dokunma gibi durumlarda puborektalis
kasmin aktivitesinin artti§i savunulmaktadir. Pararektal dokular
icinde yerlesmis olan bu propioseptif refleksler i¢in olan reseptorler
rektumun rezeksiyonu ve koloanal anastomoz sonrasi normal kalir,
bu nedenle hastalarda normal rektal dolum hissi olur.

Rektal igerigin karekterinin kesin olarak algilanmasi anal
kanal icerisinde olmaktadir. Dikkatli histolojik ¢caligmalar anal kanal
subepitelial tabakasi i¢inde organize ve serbest sinir uglarinin ¢ok
oldugunu gostermektedir. Sensor reseptorlerin hemen her tipi
mevcuttur. Bu sinir uglar1 asil olarak anal kanalin distal yarisinda
bulunurlar. Ancak dentate ¢izginin 5 ila 15 mm fizerine kadar
uzanabilirler. Anal kanalin dokunma, sicaklik gibi unsurlara asiri
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duyarhiiginin tersine rektum gerilme disinda diger uyarilara
duyarsizdir. Bu his alaninin (sensor zone) anal kontinansteki 6nemi
halen tartismali bir konudur. Anal kanal lidokain ile infiltre
edildiginde kontinans iizerine etkisi olmadig1 gosterildiyse de son
calismalar anal kanalin 1s1 degisikliklerine olan hassasiyetinin
kontinans tizerinde etkili olabilecegini gostermektedir.

Klasik anal refleks perianal derinin uyarilmasi ile eksternal
sfinkterin kasilmasi sonucu olusmaktadir. Refleksin afferent ve
efferent yollar1 pudendal sinir igindedir ve sakral 1-4 sakral
segmentleri kullanir. Anal kontinansten sorumlu her iki sfinkter bu
refleksten de sorumludur. Rektal distansiyon internal sfinkterde
gecici bir relaksasyon saglarken eksternal sfinkter de simultane
kontraksiyona neden olur(Miller&ark.,1987).

Eksternal sfinkterin refleks cevabi aktivitede gecici bir artigsa
yol agar ve bu postural degisiklik veya intraabdominal basing artisi
ile baslatilabilir. Internal sfinkterin refleks cevabi ise gegici
gevsemedir ve bu rektal distansiyon veya valsalva manevrasi ile
stimiile edilebilir. Ayni refleks kolon igerigi rektuma girdikten
hemen sonra da olusur. Kontraksiyonun peristaltik dalgasi
sfinkterlere ulagsmadan Once rektal distansiyon aninda sfinkter
gevser. Internal sfinkterin gecici relaksasyonu rektal igerigin anal
kanal i¢indeki sensor epiteli ile temasa gegmesini saglayarak igerigin
mevcudiyetinin ve kati, sivi ya da gaz oldugunun anlasilmasini
saglar. Bu ornekleme siiresince eksternal sfinkterin eszamanli
kasilmast ile kontinans saglanir. Eksternal sfinkterin istemli
kontraksiyonu kontinans periyodunu uzatir ve artmis intrarektal
hacim i¢in kolondaki uyum (komplians) mekanizmalarinin
caligmasina zaman tanir. Kolon yeni voliimiine adapte oldugunda
gerilme reseptorleri daha fazla aktive olmaz ve afferent stimulus ve
aciliyet hissi kaybolur. Daha ileri distansiyon eksternal sfinkterin de
inhibisyonuna neden olur (Pemberton& Meagher,1995 ).

Rektal icerigi ve Ozelligini tanimlama sadece bilingli bir
durum degil aym1 zamanda biling alt1 bir durumdur, ¢linkii uyku
esnasinda defekasyon engellenirken gaz rahatlikla ¢ikar. Bilingli
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ornekleme, istemli olarak hafif¢e intraabdominal basing artirilarak
yapilir. Bu esnada eksternal anal sfinkter aktivitesi de artar. Bu yol
ile katilar tutulurken gaz rahat olarak cikar.

Fekal kontinensin saglanmasinda Onemli bir komponent
rektum ile anal kanal eksenleri arasindaki agilanmadir (anorektal
ac1). Bu da puborektalis kasinin devamli tonik aktivitesine baglidir.
Defekografide olctildiigi lizere, dinlenme aninda anal kanal ekseni
ile rektum arasindaki ac1 yaklasik olarak 90 derecedir. Radyolojik
calismalar defekasyon esnasinda bu agilanmadaki degisiklikleri
gosterir.

Sekil 3: Defekografide anorektal aci

Intraabdominal basmcin anorektal bileskenin  hemen
iizerinde anal kanal kenarina lateralden yansimasi ile kontinensin
saglandigina dair bir goriis vardir Anal kanal 6n-arka yarik tarzinda
bir agikliktir. intraabdominal basingtaki herhangi bir artis flutter
valvindekine benzer tarzda kompresyona neden olur. Flutter valv
mekanizmasi tartismal1 bir konudur ¢ilinkii en yiiksek basing anal
kanalin st kisminda degil ortasinda bulunur . Bu durumda
intraabdominal gii¢lerin infralevator seviyede etki etmesi gerekirdi.
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Teoriye gore, intraabdominal basingtaki herhangi bir artis
anorektal agiya yansimakta ve anterior rektal duvarin sikica anal
kanal {izerine serilmesini saglamaktadir. Bu da bir okliizyona ya da
flap valv (sibop) etkisine neden olur. Defekasyon igin flap valf
mekanizmasi kirilmalidir. Bu kirilma puborektalis kasinin uzamasi,
pelvik tabanin alcalmasit ve a¢inin silinmesi ile olur. Flap valv
mekanizmasi ¢ok sorgulanmistir. Eger flap valv mekanizmasi
intraabdominal basing arttiginda kontinanst sagliyorsa, anal
kanaldaki basincin diisiik olmasi gerekirdi oysa yapilan ¢aligmalarda
anal kanal basinci intraabdominal basincin arttigt her zaman
intrarektal basingtan yiiksek bulunmustur. Bu bilgiler 1s18inda anal
kontinans flap valvden ziyade eksternal sfinkterin refleks
kontraksiyonu ile saglanmaktadir (Bartolo&ark.,1986).

Stelzner anal kanalin subkiitandz (subepitelial) vaskiiler ve
bagdoku mimarisini anal kanalin korpus kavernosumu olarak
tammmlamigtir. Cok yogun bir fibroelastik stroma, anal kanalin
nutrisyonel gereksiniminin ¢ok 6tesinde olan zengin bir vendz ag
yapisini sarmakta ve desteklemektedir. Dentate ¢izgi lizerinde anal
kanalin sol lateral, sag anterolateral ve sag posterolateral
kadranlarinda daha da biiylik hacme ulasirlar ve dogumdan itibaren
mevcut olan hemoroidal yastikgiklart (hemoroidal cushions)
olustururlar. Bu vaskiiler yastik¢iklar fizyolojik olarak genisleme ve
kontraksiyon 6zelligine sahiptirler. Bu teoriyi destekleyen goriise
bagli olarak hemoroidektomi yapilan hastalarda  korpus
kavernosumun hasar gormesi nedeniyle fekal kontinenste
degisiklikler ortaya ¢ikmaktadir ( Pemberton& Meagher,1995).

Barsak hareketlerinin bilingli olarak diizenlenmesi yaklasik
28 ayda basarilir. Defekasyonu baglatan stimulus rektumdaki
distansiyondur. Fekal materyal sigmoid kolon ve inen kolonda
bulundugu siirece rektum bos kalacak ve hasta defekasyon igin
aciliyet hissi yasamayacaktir. Bu rezervuar tipinde kontinans
sfinkter fonksiyonlarina bagiml degildir. Sol kolonun distansiyonu
peristaltik dalgalar1 baslatir. Bu da fekal kitlenin rektuma
ilerletilmesini saglar. Normal olarak bu durum giinde bir ya da ¢ok
kez gerceklesebilir. Hareketin zamanlamasi cevresel faktorler

--171--



arasindaki dengeye baghdir ¢iinkii acil defekasyon hissi
anorektumun basit reflekslerinin korteksin kompleks inhibisyonu ile
baskilanir. Rektal distansiyon internal sfinkterin gevsemesini uyarir
ayni zamanda da eksternal sfinkterin kasilmasini tetikler. Boylece
sfinkter aracilikli kontinans saglanir (Pemberton& Meagher,1995).

Gida artiklar1 2-3 giin stire ile kolonda kalir, bu siirede su ve
tuz yavasga absorbe edilir, karbonhidrat da bakteriler tarafindan kisa
zincirli yag asitlerine donistiiriiliir ve emilir. Sigmoid kolonda
yiiksek orandaki nonpropulsif motor aktivite fegesin rektuma
ulagmasini engeller. Disk1 hacmi kontraksiyonlar1 baglatacak hacme
ulastigt zaman ve Ozellikle sabahlar1 yiirliylis esnasinda veya
yemeklerden sonra feges rektuma bosaltilir. Rektum duvari, levator
ani kas1 ve eksternal anal sfinkterde yer alan gerilme reseptorleri
fekal kitlenin varligini fark ederek once reseptif relaksasyon yoluyla
fecesin birikmesini saglar. (Sekil 4) Rektumun maksimum kapasitesi
650-1200 mililitredir, peristaltizmi yoktur ve ortalama liimen igi
basinct istirahatte 10 mmHg.dir. Istirahatte anal sfinkter maksimum
uzunluktadir ve fegesin ATZ un hassas mukozasi ile temasini 6nler.
Daha sonra refleks rektal kontraksiyon ve rektoanal inhibitor refleks
(RAIR) ile internal anal sfinkter aktivitesi azalir, bu refleks serebral
kontrolden bagimsizdir. Anal kanal kisalarak huni seklini alir ve
rektum igerigi anal kanal proksimaline itilir. Bu esnada anal kanalin
alt kism1 EAS ile kapali tutulur. Anal valvlerin tizerinde 1,5 cm.lik
segmentte mukozada bulunan reseptor hiicreleri 6rnekleme yoluyla
gaz, sivi, kati gaita ayrimini yapar. Gaz ise sosyal duruma gore
ikinma ile ¢ikarilabilir. Bu siirecte EAS’de yogun elektromyogafi
(EMG) aktivitesi izlenir. EAS’in kasilmasi ile defekasyon refleksi
kaybolur ve birkag¢ saat boyunca daha fazla materyal gelinceye kadar
ortaya ¢ikmaz. EAS’in kasilmasi spontan olarak [AS’nin de
kontraksiyonu ile sonuglanir.

RAIR, 5 ml su veya hava ile dahi ortaya cikabilir, cogu kisi

20 ml’ye cevap verir. 50 ml hava ile yaklasik 20 sn siiren gevseme

saglanir. Rektal distansiyon arttikca anal kanal daha ¢ok ve uzun

siire gevser. Rektum duvari lokal anestezik jel ile kaplanirsa bu

refleks kaybolur. RIAR saatte ortalama 7 kere ve 10-30 sn siire ile
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olusur (Pemberton& Meagher,1995). Son asamada rektum
distansiyonu ve IAS relaksasyonu en iist diizeye ulasir, EAS yorulur
(Maksimum tolere edilebilen hacim). Ve sahis eksternal sfinkteri
bilingli olarak sikarak 40 - 60 saniye kontraksiyonda tutabilir. Fekal
impaksiyon hastalarinda anal sfinkter kompleksinin kronik
inhibisyonu sonucu gevsek, digki ile dolu ve kaciran bir anal kanal
ile sonuglanir. Ileal pos-anal anastomoz yapilan hastalarda uzun bir
rektal kilif korunmaz ise RAIR kaybolur. Eger ATZ korunmus ise
zamanla refleks geri doner. Hirschsprung hastalifinda intramural
rektal ganglionlar bulunmadigindan RIAR mevcut degildir. ATZ’de
gaz-sivi-kati materyel ayriminin kesin mekanizmasi tam olarak belli
degildir. ATZ, 0.6 ° C sicaklik degisikliklerini ayird edebilir
(Pemberton& Meagher,1995). Bu ayrimda kompleks duyum
modalitelerinin rol aldig1 diigiiniilmektedir.

Defekasyon siireci basladiginda rektum igi basinci arttirmak
icin diyafragma, abdominal kaslar kasilir, valsalva manevrasi yapilir
ve anal kanal basinci asilir. Puborektal kas gevseyerek anorektal ag1
111-137° ye ¢ikarilir. Oturma pozisyonu ve pelvik tabanin ¢okmesi
acinin daha da artmasini saglayabilir. Kii¢lik ve sert diski daha zor
cikarilir, ideal digkr ¢ap1 2 cm olmalidir.
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Sekil 4: Gaitamin rektumda biriktirilmesi ve tutulmasi

Anorektumdaki dinamik degisiklikler iki uyarana karsi
gelisir. Bu uyaranlar Intraabdominal basingtaki degisiklikler ve
Materyalin kolondan rektuma gecisidir. Kolonik transit fiziksel
aktivitenin artirilmasi ve yemek yenilmesi ile artar. Materyalin
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rektuma gecisini bildiren afferent sinir uyarilar1 bilingalti bir
seviyede de calisir. Bu cercevede akkomodasyon ve ornekleme
cevaplari refleks olarak gerceklesir. Rektal ampullanin fekal kitleye
uyum saglamak icin gosterdigi reseptiv tipte relaksasyona
Akkomodasyon cevabi denir. Rektal balon ile yapilan ¢alismalar
balonun yaklasik olarak 10 ml sisirildikten sonra eksternal anal
sfinkterin gegici olarak elektromyografik aktivitesinde artig
gosterdigi, buna karsin internal sfinkterin basing aktivitesinde diisiis
gosterdigi  yonlindedir. Balonun gegici sisirilmesinde rektal
ampullada 1-2 dakika basing artis1 goriildiikten sonra geri sisirilme
oncesine dondiigii goriilmiistiir. Internal sfinkterin iist kisminda
gegici relaksasyon sayesinde rektal igerik, natiiriiniin anlasilabilmesi
icin anal kanal igindeki sensor epitelyum ile temasa geger. Bu sayede
ornegin gaz igerik disar1 ¢ikarken kati igerik rektum i¢inde tutulur.

Defekasyonu baslatma metodu kisiden kisiye degisiklik
gostermektedir. Aciliyet hissi kaybolduysa defekasyondan once
istemli olarak ikinma ile intraabdominal basing artis1 gerekli
olacaktir. Bir kez defekasyon basladiktan sonra hareket iki yoldan
birini seyredecektir.

1- Distal kolonun peristaltizmi ile igerigin rektuma devamli
bir sekilde itilmesi.

2- Defalarca 1kinarak gaita pargalarinin digar1 atilmasi.

Bu yollar arasindaki tercih genelde kisinin aligkanligina ve
gaitanin icerigine baghdir.

Eger biiylik hacimlerde fekal materyal rektuma hizlica
gelirse akkomodasyon cevabi olusamayabilir ve kortikal inhibisyon
gerceklestirilemeyebilir. Bu durumda acil defekasyon 40-60 saniye
kadar eksternal sfinkterin istemli kasilmasi ile engellenebilir. Bu
bazi durumlarda akkomodasyon igin yeterli bir siire olabilirken
bazen gegici kagaklarin olmasi da miimkiindiir.
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Cocuklarda kabizhk

Tamm ve epidemiyoloji

Konstipasyon toplumda oldukca sik goriilen, sikligi ise
kullanilan tanimlara gore farklilik gdstermekle birlikte %2-28
arasinda degisen bir saglik problemidir. Gelismis iilkelerde yapilan
caligmalara gore konstipasyon yakinmasi olanlarin 1/3’1 saghk
birimlerine bagvurmaktadir. Kadinlarda erkeklere gore, zencilerde
beyazlara gore, ¢cocuklarda erigkinlere gore, yaslilarda genclere gore,
daha sik oranda goriilmektedir (Fontana&ark.,1989). Siddetli
konstipasyon agirlikli olarak kadinlarda daha siktir. Fiziksel
inaktivite, egitim diizeyinin diislikligii, cinsel suistimale ugrama
Oykiisii,  depresyon  semptomlarimin  varlifi,  nonsteroid
antiinflamatuar ilag (NSAI) kullanimi1 ve diger konstipasyona yol
acan ila¢c kullanimlari, bazi hastaliklar konstipasyon i¢in risk
faktorleri arasindadir. Yasam kalitesini diisiirerek semptomlara yol
acmadikca hafif ya da aralikli konstipasyonlar klinik 6neme sahip
degildir ancak hekime basvuran vakalarda yapilan tetkiklerin
maliyeti ve laksatif satiglarinin maliyetinin yi1lda milyonlarca dolara
ulastig bildirilmektedir

Genelde okul oncesi ¢ocuklarin % 3’iinde, okul ¢agindaki
cocuklarin % 2’sinde kabizlik goriiliir. Digkilama siklig1 yasla azalir.
Anne siitii alan yenidoganda giinde en az 2 diskilama, karisik
beslenen siit gocugunda haftada en az 3 diskilama, biiyiik ¢cocukta
haftada en az 3 diskilama olmalhdir . Digkilama sikhigi 3-4
yaslarindaki ¢ocuklarin % 96’sinda giinde 3 kez ile haftada 3 kez
arasinda degismektedir (Fontana&ark.,1989). Ancak bunun yaninda
diskilama kivami ve digkilamanin agrili olmasi 6nemli bulgulardir.
Her giin bir kez diskilayan, ancak ¢ok agrili ve sert kaka yapan bir
cocuk da kabiz olarak degerlendirilmelidir (Candy &
Edwards,2003).

Genellikle “’konstipasyon’’ sdzciligliniin anlami hekimler ve
hastalara gore oldukca degisiklik gostermektedir. Hekimler
genellikle konstipasyonu digki sayisinda azalma olarak alirken,
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hastalar defekasyon ile ilgili yakinmalarinin hepsini konstipasyon
olarak adlandirmaktadirlar. Bunlar; diski sayisinda azalma,
zorlanma, yetersiz bosalma, sert disk1, digkilama i¢in gerekli siirenin
artmasi, digkilama i¢in manuel manevralarin kullanimi ve zorlu diski
yapma hissidir. Tanimlamada bir standard olusturma gayreti ile 6nce
1994 yilinda Roma I, ardindan 2000 yilinda Roma II tan kriterleri
gelistirilmistir (Procter E& Loader,2003).

Fonksiyonel kabizlik—Roma II kriterleri. (*) Diskilamalarin
en az %4 veya daha fazlasinda)

Son 12 ayda en az 12 hafta asagidakilerin iki veya daha
fazlasinin bulunmasi;

1. Ikinma, fazla gayret gosterme

2. Topak veya sert digkilama (*)

3. Tam bosalamama hissi(*)

4. Anorektal tikaniklik hissinin olusu(*)

5. El yardimi ile kolaylik saglayarak digkilama
mecburiyetinde olunmasi (*)

ve ayrica;
Haftada iicten daha az sayida digkilama(*)
Yumusak digskilama yapilamamasi ve(*)

Kabizligm hakim oldugu Irritabl barsak sendromu igin (IBS-
C) aranilan

kriterlerin yetersiz olmasi sartlart bulunmalidir.

Altin1 kirletme (soiling) digkinin istem dis1 c¢amasira
kacirilmasidir ve ¢ogunlukla fekalomla birliktedir. Altina kagirma
(enkoprezis) ise genelde 4 yasindan sonra istemli veya istemsiz
olarak kati, yumusak veya sert diskinin tuvalet disinda bir yere
kacirilmas1 olarak tanimlanir (Sauvat,2004). Cogunlukla kronik
kabizlik sonucu olusur, ancak % 5 olguda kabizlik olmadan da
enkoprezis goriilebilir . Psikolojik ve organik nedenlere bagl
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olabilir. Rektoanal inhibitor refleks digkilama gereksiniminden 6nce
olustugu i¢in kagaklar meydana gelir. Enkoprezisli hasta karin agrisi,
kabizlik, diski kagirma ya da yalanci ishal seklinde yakinma ile
bagvurabilir. Daha ¢ok 6-10 yaslar1 arasindaki erkek c¢ocuklarda
goriiliir. Yapilan calismalarda sikligr 4 yaslarinda % 2.8, 10-11
yaslarinda % 1.6 olarak bulunmustur .

Diski  kagirma olgularmin  %95°’ten fazlasinda neden
enkoprezistir. Primer enkoprezis diski kontrolii hi¢ gelismemis
cocuklari, sekonder enkoprezis ise yasaminin bir doneminde digki
kontrolii gelistikten sonra digki kacirmaya baslayan c¢ocuklar
tanimlar .

Diskezi diskilama sirasinda asir1 ikinmay1 tanimlar. Kiigiik
miktarda diski ¢ikarmak i¢in saatlerce ikinan ¢ocuklar1 tanimlamak
icin  “inefektif  defekasyon”,  ‘“anismus”, “analakalazya”,
“bosaltmada obstriiksiyon”, “pelvik taban dissinerjisi”, ‘“anal
sfinkter disfonksiyonu”, “pelvik taban disfonksiyonu”, “spastik
pelvik-taban sendromu”, “gocuklarin fonksiyonel diski birikimi”
gibi terimler de kullanilmaktadir. Bu durumda cocuk, digskilama
sirasinda eksternal anal sfinkterini ve perineal kaslarini gevsetmesi
gerekirken kasar. Agrili diskilamaya sartli bir yanit olarak mi1
gelistigi, yoksa gelisimsel bir olay mi oldugu bilinmemektedir
(Demir,2002).

Fonksiyonel Konstipasyon ( Idiopatik konstipasyon)

Etyolojisinde organik bir sebebin olmadigi konstipasyondur.
Diskilamadan hosnutsuz olan ve istemli olarak kakasini tutan
cocuklarda goriiliir. Ailesel, kiiltiirel ve sosyal faktorlerin etkisi
onemli yer tutar. Ozellikle enkopresis ile birlikte ise psikolojik
nedenli oldugu kabul edilmektedir. Tuvalet egitiminin yetersizligi,
diyet degisiklikleri, stres, hastalik durumlari, tuvaletten hoslanmama
ve ¢ocugun oyun yada baska bir sebeple mesgul olmasi sonucu
tuvalete gitme gorevini ertelemesi gibi durumlar buna sebep olabilir.

Gaitanin tutulmasi, kolonda uzamis fekal staza neden
olurken pasaj yavaslamasi kolonda digki sivisinin daha fazla
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emilmesine ve diskinin daha sertlesmesine neden olur. Sert digki
anal kanaldan gecerken yirtilma ve fissiir olusumuna neden olabilir.
Bunun verdigi rahatsizlik ile ¢ocuk diskilama hissi duydugunda,
EAS’i siddetle kontrakte ederek, diskinin ilerlemesini ve boylece
diskilama hissini Onlemeye c¢alisir Partin  (Partin&ark.,1992).
Tutulan digki daha ¢ok sertlesir ve kor dongii tekrarlar. Bu
olaylardan giinler sonra abdominal distansiyon, kramplar ve oral
alimda azalma olabilir.

Konstipasyonda Tam Yontemleri

Oykii

Oykii ve fizik muayene ile ¢ogu organik neden taninabilir.
Iyi bir 6ykii alinmas1 konstipasyonlu ¢ocuga yaklasimda temeldir.
Kabizligin baslama yas1 ve beslenme anamnezi 6nemlidir. Yetersiz
stvi alimi, beslenme azligi, lifden fakir diyet sorulmalidir. Siklikla
bebeklerde ek gidalara ya da oOzellikle inek siitline geciste
konstipasyon olabilir. Asiri siit igimi (500cc/giin'den fazla) kalsiyum
sabunlarinin olusmasi ile diskinin sertlesmesine ve konstipasyona
neden olur. Kabizligin ne zamandan beri oldugu, dogumdan sonra
ilk barsak hareketinin ne zaman basladigi, barsak hareketlerinin
sikligl, gaitanin biliyiikligli ve yogunlugu, agrili diskilama olup
olmadigi, gaitada veya tuvalet kagidinda kan olup olmadigr ve
cocukta karin agris1 olup olmadigi 6grenilmelidir.
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Tablo 1: Oykii ve fizik muayene ile organik konstipasyonu
diistindiiren bulgular

e Sikayetin 12 aydan 6nce baglamasi

e Mekonyum ¢ikisinda gecikme Sykiisii
e Soilig gbzlenmemesi

e Istemli dsk1 tutma olmamasi

e Rektal tusede rektumun bos olmasi

e Diskida gizli kan pozitifligi

e Biiylime geriligi

e Abdominal gerginlik

e Lumbosakral kivrimin yoklugu

e Pilonidal siniis

e Orta hat pigmente lezyonlarin varligi
e Sakral agenezi

e Yassi gluteal bolge

e Anterior yerlesimli aniis

e Klasik tedaviye yanitsizlik

Digkr tutma hikayesi tek basina organik nedeni ayirt etmede
onemlidir.. Baz1 ¢ocuklarda fekal soiling diyare ile karisabilir. Gaita
tutma aligkanliginin olmasi organik sebeplerin olma olasiligin
azaltir. Ila¢ kullanimi1 konstipasyonun énemli nedenlerindendir.
Ates, karin sisligi, anoreksi, bulanti-kusma, kilo kayb1 veya kilo
aliminda azalma organik bir nedenin gostergesi olabilir. Kanli diyare
belki de HH’na bagli enterokolitin bir bulgusu olabilir. Kalem
inceliginde diski anal stenoz ya da HH'da olurken, istemli kakasini
tutan ¢ocukta kalin gaita olur.
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Beraberinde eniiresis, tekrarlayan idrar yolu
enfeksiyonu, parazitoz ve enkopresis sorulmalidir. Konstipasyon ile
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu birlikteligi %9, eniiresis ile
birlikteligi %32 olarak bildirilmektedir (Aydogdu&ark.,1999).
Psikolojik olarak degerlendirme yapilmali, travmaya maruz kalma
thtimali akilda tutulmalidir. Eger okula giden bir ¢ocuksa okul
tuvaletlerini kullanip kullanmadig1 6grenilmelidir. Oykiide iizerinde
durulmast O6nemli olan sorular Tablo 2 de belirtilmistir
(Bacer&ark.,1999).

Tablo 2: Cocuklarda konstipasyon oykiisiinde dikkat
edilmesi gereken durumlar
* Yas Onceki tedaviler | Ozgecmisi
e Cinsiyet e Diyet e Gestasyonel
e Ana e flaglar yasl
semptom e Onceki e Mekonyum
Konstipasyon basaril zamant
ile ilgili tedavi e Dogum zamani
e Siklig1 ve e Davranigsal e Akut travma
gaita tedavisi yada hastalik
yogunlug e Onceki e Hastanede
u sonuglar yatma hikayesi
e Diskilam | Aile dyKkiisii e Immiinizasyon
a e Onemli e Alerji
esnasind hastalik e Cerrahi girisim
a kan ve e Gastrointesti e Biyiime ve
agri nal sistem gelisme geriligi
e Karn e Diger e Soguk
agrist (tiroid, sensitivitesi
e Azalip paratiroid, e Kurucilt
artan KF, ¢olyak o Tekrarlayan
semptom hastalig1) idrar yolu
lar PSikOleik 6ykﬁ enfeksiyonu
* Baslang e Okulda Gelisim dyKkiisii
¢ zamani tuvalet
aligkanlig1
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e Tuvalet e Ailede e Normal/gecik
egitimi psikolojik mis
o Fekal sorun ve e Okul
soiling huy-mizag performansi
e Tutma problemi
aliskanli | Aldig1 tedaviler
g1 e Son diyet
e Beslenm e Son tedavi
e ilaglar (oral,
degisikli suppozituar,
gi herbal)
e Bulanti-
kusma
e Kilo
kaybi
e Perianal
fissiir,
dermatit,
abse veya
fistiil

Fizik Muayene

Perineum ve perianal bolgenin muayenesi mutlaka
yapilmalidir. Anorektal muayene en az bir kez Onerilmektedir. Bu
muayene ile perianal duyarlilik, anal tonus, rektumun genisligi, anal
kivrimlarin varlig1 degerlendirilir. Gaitanin rektumda olup olmadig:
Ogrenilir. Aniis pozisyonu 6nemlidir. Erkeklerde antis-skrotum /
skrotum-koksiks orani >0.46, kizlarda aniis-labium major / labium
major-koksiks orami >0.34 olmalidir. Bu degerler normalden
diisiikse aniisiin 6nde (anterior aniis) yerlesiminden bahsedilir. Karin
agrisi, gelisme geriligi, kabizlik-ishal periyodu olup olmadigina
dikkat edilmelidir. Gaitada gizli kan mutlaka bakilmalidir. Ailede
kolon kanseri ve polip hikayesi olanlar1 daha dikkatli incelemek
gerekir.
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Fizik muayenede Once organik nedenler akla getirilmeli
yoksa fonksiyonel kabizlik diistiniilmelidir.

Suprapubik bolgede ya da sol kolonda fekal kitle palpe
edilebilir. Karinda palpe edilen fekal kitle olmasina ragmen,
rektumun bos olmast HH lehinedir. Perianal bolge incelendiginde
camasirin kirlendigi goriilebilir. Ayrica ektopik aniis, anal fissiir,
perianal eritem, anal travma goriilebilir. Lumbosakral bolge
muayenesi ile sakral agenezi, miyelodisplazi, gizli bir spinal kitle
olasilig1 yoniinden alt ekstremite muayenesi yapilmalidir

Laboratuvar yontemleri

Tiim konstipasyonu olan ¢ocuklarda tam kan sayimi, tam
idrar tahlili ve gaita tetkikleri (parazit, sindirim ve gizli kan) ve
ayakta direkt batin grafisi yapilmasi 6nerilir.

Cogunlukla sebep fonksiyonel konstipasyon olmasina
ragmen, eger yeterli oykii ve fizik muayene bulgusu varsa mutlaka
HH ekarte edilmelidir.

Fonksiyonel kabizligin tanisi i¢in laboratuar incelemesine
gerek yoktur. Yapilan tetkiklerin ¢ogu durumun agirligini, bazi alt
tipleri ayirmaya ve ayirici tant yapmaya yarar. Organik bir neden
oyki ve fizik muayene ile diisiiniiliirse, diisliniilen hastaligin tanisina
yonelik testler yapilmalidir (Rockney& McQuade& Days,1995).

Direkt karin grafisinde kalin barsak bol miktarda diski ve
gazla doludur. Bu grafide spinal disrafizm yoniinden lumbosakral
vertebralar da incelenir. Hastada {iriner inkontinansla ilgili
yakinmalar veya alt ekstremiteye ait norolojik defisitler varsa ayrica
iki yonli sakral grafi de cekilir. Bu grafilerde spinal bir defektin
varhigindan kusku duyulursa hasta spinal ultrasonografi veya
magnetik rezonansla degerlendirilir. ~ Konstipasyonun objektif
bulgusu var ve tedaviye yanitsiz ise HH siliphe edilmelidir
(Papadopoulou& Clayden& Booth,1994). Lumbosakral MR
goriintiileme intraspinal problemleri (tethered cord, tiimor, sakral
agenezi) gosterebilir. Anorektal manometri, rektal biyopsi, kolonik
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manometri, baryum grafisi ve psikolojik degerlendirmede karmasik
kabizliklarin tan1 ve yonetiminde gerekli ve faydali testler olabilir.
Kolonik manometri altta yatan bir ndropati veya miyopati de yararh
olabilir. Rektal biyopsi intestinal displazi yada diger miyenterik
anormallikleri gdsterebilir. Metabolik testler (serum kalsiyum,
tirokalsitonin ve tiroid fonksiyon testleri) metabolik sebepleri ayirt
etmek i¢in mutlaka yapilmalidir.

Kolon grafisi, kesinlikle o©nceden barsak temizligi
yapilmadan, hatta film Oncesinde rektal tuse dahi yapilmadan
cekilmelidir. Kolon ve rektumun anorektal aciya kadar dilate
goriinmesi sikayetlerin biiyiik olasilikla fonksiyonel kabizliktan
kaynaklandigmmin isaretidir. HH o6n tanis1 ile c¢ekilmis
kolongrafisinden 24 saat sonra yapilacak ADBG’de kontrast
maddenin halen atilamamis olmasi yine HH i¢in anlamlidir.

Sekil 5: Sagda kronik konstipasyon solda HH da distal kolon
grafisindeki goriintimler

Levator ani ve ¢izgili kas kompleksiyle ilgili sorun oldugu
diisiiniilen hastalarda pelvik taban kaslariyla ilgili anatominin ortaya
koyulmasinda esas olarak bilgisayarli tomografi veya magnetik
rezonanstan yararlanilir. Son yillarda, ayni amagla endoanal
ultrasonografi (EAUSG) de kullanilmaktadir. Rektuma yerlestirilen
US probu yavas yavas disariya dogru ¢ekilirken, anal kanali kusatan
kas yapilar incelenir. Icte hipoekoik olarak IAS, onun etrafinda
hiperekoik olarak EAS yer alir. Sfinkterik kaslarin ¢apina ve kanali

cepecevre sarip sarmadiklar1 degerlendirilir. Bu gibi tetkiklerin
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fonksiyonel kabizligin degerlendirilmesinin rutin tetkikleri arasinda
yer almadiklari da bilinmelidir.

Sekil 6. Endoanal ultrasonografide kas hasart goriintimii

Biiyliik ¢ocuklarda defekasyon mekanizmasinin dinamik
sekilde degerlendirilebilmesi icin kolon grafisi yaninda imkamn
varsa, sinedefekografi ¢ekilmesi de diisiiniilebilir. Si-nedefekografi
cekilirken cocugun rektumu kontrast madde ile doldurulduktan
sonra bu islem i¢in hazirlanmis oturakli koltuga oturtulur. Cocuga
stkmas1 sdylendiginde pelvik tabanin yukari ¢ikmasi ve anorektal
acimin daralmasi beklenir. Digkilarken de pelvik taban asagi iner,
anorektal ac1 diizlesir ve rektum bosalir. Biitlin bu goriintiiler
videoya kaydedilir ve anal kanalin uzunlugu, anorektal ag1 ve pelvik
tabanin ne kadar asagi inebildigi Olciiliir. Ancak bu ¢alisma hasta
kooperasyonu gerektirdiginden ¢ocuklarda yapilmasi oldukga
zahmetlidir.

Anorektal Manometri

Anorektal manometri Ozellikle fekal inkontinens ve
diskilama giicliiglinlin tanisal degerlendirilmesinde kullanilan
semptomlarin fizyopatolojik mekanizmalarini ortaya koyan ¢ok
sayida testten olusur. Hemen daima external anal sfinkter ¢evresine
yerlestirilen yilizeyel EMG ile birlikte yiiriitiiliir. Anal sfinkter
tonusu, rektal kompliyans, anorektal duyum ve rektoanal inhibitor
refleksin arastirilmasi i¢in nesnel bir yontemdir. Sfinkterlerin
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kasilmas1 ve gevsemesiyle anal kanalda olusan basinglar1 6lgme
islemine  anorektal manometri denir.Cocuklarda anorektal
manometri bu konuda deneyim kazanmis uzman bir kisi tarafindan
yapilmalidir aksi takdirde kolayca yanlis yorumlanabilir.

Sekil 7: Anorektal manometri sematizasyonu

Endikasyonlari

1. Fekal inkontinens: Duysal veya motor defektleri
arastirmak, uygun tedaviyi belirlemek

2. Obstetrik, cerrahi veya travmatik bir yaralanmayla olusan
sfinkter defektinin yerini ve biiyiikligiinii saptamak

3. Preoperatif sfinkter fonksiyonlarini arastirmak

4. Kronik konstipasyonu, gayta inkontinanst ve fonksiyonel
“outlet” obstriiksiyonu (diskilama giigliigii) degerlendirmek

5. Digerleri(cesitli anal ve kolorektal hastaliklar)

Anorektal manometri teknikleri

1.Kapiller perfiizyon teknigi

En sik kullanilan tekniktir. Iginden devamli su perfiizyonu

(0.3 ml/dakika) yapilan dort kanalli (3.6 mm.lik balonsuz ve 4.8
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mm.lik dis ¢ap1 olan balonlu) polivinil silindirik kateter ile durarak
pull-through teknigi veya belirli bir hizda devamli ¢ekerek (motorlu
cekici kol ile) istirahatte ve istemli maksimum sikma basinci dlgiiliir.
Kateterin ucunda 150 ml kapasiteli bir balon ve bundan 10 cm geride
90° lik agilarda konsantrik olarak ¢epegevre yerlestirilmis dort adet
transducer bulunmaktadir. Ol¢iim delikleri birkag cm igeri girecek
sekilde kateter rektuma sokulur, Imm/sn hizla geri c¢ekilerek
Imm/sn hizda gercek zamanh kayit yapilir. Boylelikle anal kanal
uzunlugu da hesaplanmis olur. Olgiimler kiloPaskal birimi ile ifade
edilir. Anokutand refleks ve rektoanal inhibitér refleksler de
belirlenir. Su perfiizyon sistemlerinin kateter etrafinda yapay bir
bosluk olusturup teknik artefakta yol acarak hata pay1 tasidigi 6ne
stiriilmiistiir. Su perflizyon hiz1 arttirilarak yapay bosluk ve basing
bir noktaya kadar artar, buna ‘erisim basinci’ adi verilir. Asil
Olctimler bu diizeyde yapilir ve su kagagi baslayinca istemsiz
kontraksiyonlar olusabilir. Anal sfinkter basitce yiiksek basing
bolgesi olmak yerine bir akima karsi direng bolgesidir.
(Arndorfer&ark.,1977)

2.Mikrobalon probe ile yapilan kapal teknik

Mikrobalon sisteminde ise 4 kanalli ve ii¢ balonlu problar
kullanilmaktadir. Balonlardan biri rektumda, biri EAS {izerinde,
digeri de IAS iizerinde basing ol¢iimii yapar. Basit bir sistem
oldugundan anal kanala sokulduktan sonra hareket ettirilmesi
gerekmez. Baslangigta ‘spontan relaksasyon’ nedeniyle istirahat
basinc1 birka¢ dakika diisiik bulunabilir. RAIR’de saptanabilen
varyasyonlar pudental blok yapilarak tekrarlanabilir. Anal kanalin
bir bolgesinde 6l¢iim yapilabildiginden ve balonun kendi kompliansi
ve distorsiyonu olgiimleri etkileyebilir (Arndorfer&ark.,1977).

3.Mikrotransducer teknigi

Perfiizyon sistemi yoktur ve 3-4 basin¢ kanali vardir. Daha
fizyolojik oturma pozisyonunda Sl¢iim yapilabilir. Pahali ve kolay
kirilmalarina karsin gelecekte diger metodlarin yerini alabilir.
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4.Cift balon teknigi

Dar bir metal silindire takilan ¢ift bogumlu balon ile internal
ve aksternal sfinkter basinglari, silindirin i¢inden gegirilen {igiincii
balon ise rektum basincini ayr1 ayr1 kaydeder.

Hangi metodun uygulandigindan ziyade dikkatli bir
standardizasyon, rektumun bos olmasi ve her calisma Oncesi
kalibrasyon onem tagir.

Sekil 8: Anorektal manometri probu  Sekil 9: Perfiizyon sistemi

Anorektal manometre hazirhg

Kateter perflizyon sistemine baglanir ve hava kabarciklarini
cikarmak icin tiim kateterler su ile flaglanir. Anal sfinkter
seviyesinde sifir ayar1 yapildiktan sonra kateter anal kanal ve
rektuma yerlestirilerek Olglimlere baglanir. Her islem Oncesi
kalibrasyon yapilmasi gereklidir.

Konstipe hastalara testten 1 saat dnce distal lavman yapilarak
anal kanalin bosaltilmasi1 gerekir. Aksi halde prop delikleri tikanarak
basing l¢iimiinii yapamayacaktir. islemden 45 dakika dnce yapilan
lavman veya rektal muayene gibi islemler sonuclar
degistirmemektedir.

Islem icin yazili onam alinmasi secilmekte olup aslinda
minimal riske sahip bir uygulama oldugundan s6zlii onam da
yeterlidir. Hastanin kabizlik hikayesinin ve fizik muayenesinin
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anorektal manometri islemin yapan kisi tarafindan alinmis ve
yapilmis olmasi yahut bilgilendirilmis olmasi testin yorumu
acisindan 6nemlidir. Islem i¢in en uygun pozisyon sol lateral dekiibit
pozisyondur ve uyluk 90 derece fleksiyonda olmalidir. Hastaya
uygulanacak islemler siras1 geldiginde anlatilmali ve birlikte hareket
edilmelidir. Ozellikle kiigiik cocuklarin isleme uyumu zor
olabilmekte ve artefaktlar sorun yaratmaktadir. Bununla birlikte
RAIR de inhibisyon yapmadig1 bilinmesine karsin sedatif ajanlar
cogu yazarca Onerilmemektedir.

Sekil 10 Cekici “Puller” (opsiyonel) Anal kanal boyunca probu

otomatik ve sabit hizda stirekli ¢ekerken maximum basing aralig

goriiliir ve anal kanal boyu 6l¢iiliir, asimetri hakkinda fikir sahibi
olunur.

Anorektal manometrede olciilen basinglar

1.Dinlenme basinc¢lari

Diger tiim anorektal basinglar icin genel olarak
sOylenebilecigi gibi standardize olmus deger araliklar1 ve artmis
veya azalmig olmasi ile ilisikli kesin tanilar yoktur. Anal kanal
boyunca proksimalden distale gidildikce artar. En yiiksek oldugu yer
anal verge in 1-2 cm sefalik tarafinda rapor edilmistir. Burasi
anatomik olarak IAS diiz kaslarinin kaynastigi yerdir. Maximal
dinlenme basincinin %60’ IAS (%45’ 1 sinir aktivitesinde ve
%15’ 1 zayif myojenik aktivite ile) tarafindan olusturuldugu Lester
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ve arkadaslari tarafindan rapor edilmistir (Bellman,1966). %25 -30
‘uise EAS’ in tonusundan kaynaklanir. EAS tonusu giin boyunca alt
sakral refleksle kontrol edilir ve uykuda da devam eder
(Martelli&ark.,1978). Diisiik basinglar zayif veya yaralanmis IAS,
yiiksek basinglar IAS ve/veya EAS spazmi anlamina gelir.
Enkoprezisle birlikte olan veya olmayan idiyopatik konstipasyonda
dinlenme basinci bazi serilerde kontrol gruplari ile ayni, bazilarinda
isre kontrollere gore diisiik veya yiiksek bulunmustur .Dinlenme
basincinin yiiksek bulunmasi rektum ¢ikisindaki bir obstriiksiyonu
diistindiirmelidir .

2.S1kma basinglari

Hastadan 5 sn boyunca sfinkterlerini sikmasi istenir ve 30 sn
beklenerek 3 kere tekrarlanir EAS kontraksiyonu incelenir.
Maksimum basing diisiikse zayif EAS (miyojenik veya noérojenik) ,
stkma siiresinin 45 sn den kisa ise olasi pudendal sinir hasari
diistintlir.

Inkontinensli hastalarda sikma basinglar1 diisiiktiir. Stkma
basinglarinin  diisiik olmasi1 sfinkter hasarini, motor yollarda
norolojik hasar1 veya hasta uyumsuzlugunu gosterir.

Oksiiriik refleksiyle karsilastirmali  degerlendirilmelidir.
Sikma basinglar1 diisiik, Oksiiriik refleksi normal hastada santral
motor yollarda (sakral segmentlerden daha yukarida) nérolojik hasar
diisiiniiliir. Tersi durumda sakral refleks arki (pudendal sinirler veya
sakral segmentler) hasar1 diisiiniiliir.

Yiiksek sikma basinglart anektodal olarak prostatik tip
kronik pelvik agrisi olan erkek hastalarda ve ikinma sirasinda anal

sfinkter gevsemesinde sorun olan hastalarda karsilagilan bir
durumdur (Loening-Baucke &Cruikshank,1986).

3.S1ikma devamhihig:

Hastadan dayanabildigi kadar (en az 25 sn) sfinkterlerini
stkmaya devam etmesi istenir. EAS’in yorulma egrisi siire ve basing
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acisindan incelenir. Sikma siiresi ve onu izleyen refrakter donemin
klinik 6nemi tam olarak belli degildir. Saglikli bireyler maksimum
stkma basincini 45-50 sn siirdiirebilirler Bu siire EAS in igerdigi tip
I ve II lif oranina baghdir; oran yasla degisir. Maksimum sikma
basincinit 10 sn siirdiirememek tonik liflerin sayisinda azalmayla
iliskilidir. Sikma basinglar1 normal olsa bile inkontinansea yol
acabilir.

4.Anal kanal uzunlugu

Klinik 6nemini destekleyecek veri yoktur. Uzun anal kanalin
klinikte karsilik buldugu bir durum saptanmamistir. Kisa anal kanal
cerrahi veya travmatik yaralanmasi olan hastalarda saptanmistir.
Rektuma yerlestirilen perfiizyon delikleri ayni diizlemdeki
manometri probunun standart bir hizla distale dogru yer degistirirken
verdigi basinglar dlgiilmektedir. Bu esnada yiiksek basing pofilinin
basladigi nokta ile bittigi nokta arasindaki mesafe program
tarafindan hesaplanir. Normal anal kanal uzunlugu caligmalarda
ortalama 3-3,5 cm arasinda verilmektedir. Farkli ¢alismalarda farkli
normal degerlerle karsilasilmaktadir. Baska bir ¢alismada 4-12 yas
arasi ¢cocuklarin ortalama anal kanal boyu 4 cm olarak verilmektedir
(Stafford&ark.,1998).

80
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Sekil 11: 3D anorektal motilite probu (45 derece agil, sekiz kanalli
anal kanal boyu olgiimiinde kullanilir) ve anorektal manometride
yiiksek basing araligi grafigi

5.Anal kanal asimetrisi

Anal kanaldaki yiiksek basi¢ araligindan alinan basing
Olctimlerinin radiyal veya longutidinal olarak birbiriyle iliskisine
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dayali bir dl¢iimdiir. Ozellikle kas hasar1 olusmus anal kanallarda
asimetrinin yiiksek ¢iktigipek cok calismalarda gosterilmisolmakla
birlikte heniiz klinikteki anlam1 oturmamisdaha yenibir manometrik
parametredir.

Sekil 12: Anal kanalin basing iligkili 3 boyutlu yapisi

6. Rektoanal inhibitor refleks (RAIR)

Normal kisilerde rektumun genislemesi myenterik pleksus
yoluyla olusan intrensek refleks araciligiyla IAS de gevsemeye yol
acar. Relaksasyon refleksi i¢cin gereken balon hacmine ” kritik
hacim” denir. Idiopatik kronik konstipasyonda relaksasyon refleksi
normal tipte goriilmekle beraber ilerlemis vakalarda farkli bir yapida
karsimiza ¢ikabilir. Bazen kritik voliim ¢ok yiiksek ¢ikabilir artik bu
vakalar anal akalazya olarak kabul edilmektedir (Clayden &
Lawson,1976). Literatiirdeki ¢alismalara bakildiginda kontrollere
gore idiyopatik konstipasyonlu hastalarda relaksasyon amplitiidii
diisiik bulunmustur. Ozellikle enkoprezisi olmayan idiopatik
konstipasyonlu hastalarda kritik voliim yliksek relaksasyon
ampliitiidii  diisikse bu bir anal c¢ikis tikanikliligini  gosterir
(Hatch,1988).

Defekasyon hissi olusturan hava hacmine “esik hacmi” denir.
Normalde esik hacimle relaksaasyon refleksi olusturan kritik hacmin
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ayn1 olmasi gerekir. Fakat enkoprezisle birlikte kronik idiyopatik
konstipasyonlu ¢ocuklarada genelde kritik hacim daha disiiktiir.
Yani hastada daha defekasyon hissi olusmadan IAS gevser ve hasta
bu nedenle kilodunu kirletir (Sondheimer,1985).

RECTOANAL INHIBITORY REFLEX

Inflation thll — P (1 !} ‘

50 mmHg
Rectal Balloon —J
Inflation

|

Sekil 13: RAIR olusumu

7.Balon ekspulsiyon testi

Normalde digkilama abdominal basincin arttirilmasi ve bu
sirada perineal sarkma ve anal gevseme ardindan diskinin
bosaltilmasiyla gerceklesir. Digkilamanin rektal kontraksiyonlari
icerip icermedigi agiklik kazanmamustir. Bu testte biiylik (50-100
ml; kondom) balon veya kiigiik (5 ml; foley balonu) balon kullanilir
Biiyiik balonlarin evakuasyonu daha kolaydir. Balonun atilmasi
fonksiyonel “outlet” obstriiksiyonu olmadigr konusunda g¢esitli
parametreleri (abdominal kompresyon, anal gevseme, perineal
sarkma, ekspulsiyon kapasitesi) i¢erecek sekilde bilgi verir.

8.Simule diskilama

Hastadan digkilar gibi ikinmasi istenir. EAS’deki gevseme
incelenir. Simiile diskilama analizinde manevra sirasinda intrarektal
basingta artma ve iist ve alt anal kanalda relaksasyon veya
kontraksiyon gozlenir. Normalde ikinmadan sonraki kontraksiyonu
sfinkter relaksasyonu izler. Rektum basincindaki artisa alt anal kanal
basing artisiyla yanit veriyorsa anismus ile uyumludur. Anismus
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tanist1 koyabilmek i¢in anal EMG, anorektal manometri ve
defekografi parametrelerinden ikisinin uyumlu bulunmasi gerekir.

9.Rektal kompliyans

Rektal distansiyon sirasindaki basing / hacim iliskisine
kompliyans denir. Intrarektal balona belli araliklarla sabit hacimde
hava verirken basing Ol¢limii yapilir. Kompliyans rektum
kapasitesinden (6rn. Megarektumda kompliyans yiiksektir) ve rektal
duvarin tonik muskiiler kontraksiyonundan (glukagon ile duvarda
gevseme olur ve kompliyans artar) etkilenir. Rektal fibrozis (kronik
enflamatuvar barsak hastaligl), kronik iskemi veya pelvik
irradiyasyon rektum duvari rijiditesine yol agarak kompliyansi
azaltir. Diisiik kompliyans degerlerinde fekal inkontinans riskinde
artis meydana gelebilir.

10.Rektal duyum

Rektal distansiyona yanit olarak gelisen rektal duyumun
Olcililmesi islemidir.

- ilk algilanabilen duyum

- digkilama zorunlulugu yaratan duyum (urge)

-agriya yol acan duyum (maksimum tolere edilebilen hacim)

Rektal distansiyonu algilamada kusur olmasi fekal
inkontinans i¢in risk faktoriidir (75).

Rektal balon her defasinda 10 ml artirilarak hava ile
doldurulur (10, 20, 30, 40...250 ml... voliime kadar) Her bir hava
inflasyonunda rektumun uyumu i¢in 20-30 sn beklenir. Hastaya
hissedip hissetmedigi sorulur (duyum yok, ilk duyum, “urge”,
maksimum tolere edilebilen voliim) Artmis duyusal esik inkontinans
riskinde artig (“overflow” inkontinens) azalmis duyusal esik ise
[rritabl barsak sendromu, “urge” inkontinens ile ilgili olabilir.

Ik algilanabilen duyumun biiyiik hacimlerde olmasi
inkontinansh (6zellikle diyabetik inkontinansta) gosterilmistir.
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Konstipe hastalarda ise ‘“urge” duyumunun biiyiik hacimler
gerektirdigi gosterilmigtir. “Urge” inkontinansi olan hastalarda
artmus rektal duyum saptanmistir. Irritabl barsak sendromunda rektal
duyumda artma saptanmigsa da tanisal degeri tartismalidir.

Bu bolimde , anorektal manometri tetkiki ile kronik
fonksiyonel kabizliga sahip ¢cocuklarda enkoprezisi olan ve olmayan
iki grup arasinda yapilan ¢alismamiz sunulmustur.

Kronik Fonksiyonel Kabizlik fle Kabizhga Bagh Enkoprezise
Sahip Cocuklarin Anorektal Manometri ile Anal Kanal Boyu
ve Asimetrisi A¢isindan Karsilastirilmasi

Kronik konstipasyon ve enkoprezis ¢cocuk yas grubunda ¢ok
sik rastlanan erken miidahale edilmedigi takdirde ¢ok uzun ve zorlu
bir tedavi stireci gerektiren 6nemli bir saglik problemidir. Kabizligin
ilerleyen doneminde bazi hastalarda enkopresis (digkinin tuvalet
disinda bir yere kacirilmasi) goriilebilir. Calismamizda enkoprezis
sikayetinin ortaya ¢ikmasinda anorektal manometri ile 6l¢iilen anal
kanal asimetrisi ve anal kanal boyunun etkili olup olmadig1
arastirilmastir.

Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Anorektal
Manometri Laboratuari’nda kronik fonksiyonel kabizlik ve
enkoprezis sikayetleri ile yonlendirilen hastalarin  kayitlar
incelendi. Kronik konstipasyona veya enkoprezise sebep olabilecek
organik veya anatomik bir nedeni olan hastalar ¢alisma dis1 birakildi.
4 kanall su perfiizyon sistemli anorektal manometre testi sonrasi ,4
kanall1 3D motilite probu ile Slgiilen anal kanal boyu ve vektor
voliim analizi yapilarak bulunan anal kanal asimetrisi degerleri
degerlendirildi. . Hastalar enkoprezis sikdyeti olmayanlar (grup 1) ve
olanlar (grup 2) olmak {izere iki gruba ayrildi.

l.grupta 10’u erkek ve 20’si kiz 30 hasta (yas ortalamasi

5,4743,16), 2. grupta 11’1 kiz 21’1 erkek 32 hasta (yas ortalamasi

7,78+2,41) olmak iizere toplam 62 hasta vardi. Iki grup arasinda

anal kanal boyu acisindan istatistiksel anlamli fark saptanmadi.

(p>0,05). Enkoprezisli hastalarin anal kanal basing asimetri
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indeksleri enkoprezisi olmayan gruba gore istatistiki olarak belirgin
yiiksek bulundu. (t:3,685;p<0,001). Calismamizin sonuglari, anal
kanal asimetri parametresine dikkat ¢cekerek ve fekal inkontinans
etyopatogenezinin daha iyi anlasilabilmesini saglayarak, tedavisine
katkida bulunacak yeni klinik ¢aligmalara 151k tutabilir.

Calismanin Method ve yontemi

Bu ¢alismada kronik konstipasyon tanili ¢cocuk hastalarda
enkoprezisi olan ve olmayanlar arasinda anorektal manometre test
sonuclarinda  anal kanal uzunlugu ve anal kanal asimetrisi
parametrelerini analiz ettik. Kronik konstipasyonlu c¢ocuklarda
enkoprezis olusumunda hastalardaki anal kanal boy farkinin ve
internal anal sfinkter yapisinda meydana gelen veya hep varolan
asimetrinin enkoprezis olusumu ile ilgili olup olmadigini bulmay1
amacladik.

Calismaya, Rome II kriterlerine gore kronik fonksiyonel
kabizlik tanist almis ve en az 3 aydir kabizliga yonelik bir tedavi
kullanmamis hastalar dahil edildi. Kabizlik veya enkoprezise sebep
olabilecek, norolojik veya sistemik bir hastaligi, alt gastrointestinal
bolgeye yonelik cerrahi geciren hastalar ¢alisma dis1 birakildi.

Hastalar sadece kabizlik sikayeti olanlar ve kabizliga eslik
eden enkoprezis sikayeti olanlar olmak tizere iki gruba ayrildi. Kaka
kacirma sekli tiim hastalarda enkoprezis seklinde yani normal miktar
ve kivamdaki gaytanin kiloda yapilmasi olarak belirlendi. Sadece
soilingi (bulas seklinde kiilot kirletme) olan hastalar ¢aligmaya dahil
edilmedi.

Kaka kagirma sikayeti olan ikinci gruptaki hastalar Wexner
anal inkontinans skorlama sistemi ile degerlendirildiginde tiim
hastalar kat1 ve/veya sivi kaka kacirma sikayeti olan ve Wexner
skoru >2 olan hastalardi.

Hastalarin anorektal manometre poliklinigi dosyalarindan
yas ,cinsiyet, boy, kilo, sikayet, sikayet siireleri, tedavileri, ge¢mis
hikayeleri, kabizlik siireleri, anorektal manometre test sonuglari not
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edildi. Klasik anorektal manometre bulgulari olan ; anal kanal
istirahat basinglari, sikma basinglari, ilk his ve ilk sikisma basinglari
gibi degerler bu calismada incelenmedi.

Antisiin 3 ve 9 hizalarina ve topraklama ic¢in sag uyluk ic¢
yliziine yiizeyel EMG elektrotlar1 yerlestirildi. Anorektal manometri
icin 4 kanalli polivinil klorid katater kullanildi. Her kanal igin 2
ml/dk hizda steril enjeksiyonluk sivi gonderen su perflizyon
sistemiyle caligildi. 1 diametre capindaki perfiizyon delikleri 90
derecelik acilar yaparak ¢epecevre yerlesmislerdi. Ilk perfiizyon
deligi balondan 3 cm uzakliktaydi. Her islem Oncesi aniis hizasinda
basinglar1 sifirlanarak kalibrasyon yapildi. Tiim hastalarda bazal
basinglar, istirahat basinglari, sikma basinglari, RAIR, ilk his, ilk
sitkisma basinglar1 degerlendirildikten sonra 4 kanalli 3D Motilite
probu ile anal kanal boyu ve vektor voliim analizi yapilarak anal
kanalin basing iligkili 3 boyutlu yapisi {izerinden anal kanal
asimetrisi degerleri tesbit edildi. Istirahat basinglar1 external anal
sfinkterde EMG aktivitesi olmayan ve cocugun tiimiiyle rahat
olduguna inanilan toplam 3 bdélgeden alindi. Sikma basinglart ve
devamliligi aynmi sekilde sikmalar arasinda 1 dk dinlendirmeler
birakilarak 3 kez alindi. Sikma basinglarinin istirahat basinglarinin
ortalamasimnin iki kat ve Tlzerine ¢ikmasi normal olarak
degerlendirildi. Calismaya katilan hastalarin sikma basinglar1 ve
sikma devamliliklar1 normal, tiim hastalarin rektoanal inhibitor
refleksleri pozitifti. Hastalara ayn1 pozisyonda vektor voliim analizi
i¢in delikleri ayn1 diizlemde sirkiiler yerlesmis olan bir baska katater
rektuma anal vergeden 6 cm proksimale gidecek sekilde
yerlestirildikten sonra otomatik devamli pullout teknigi ile
Imm/saniye ¢ekim hizina ayarlanmis puller cihazi kullanilarak anal
kanal boyunca basinglar goriintiilendi. Bu bolgenin baslangig ve bitis
noktalar1 isaretlenerek anal kanal {ic boyutlu yapisi ve anal kanal
uzunlugu bilgilerine santimetre(cm) cinsinden ulasildi. Asimetri
degerleri standardizasyon agisindan anal vergeden yaklasik 1 cm
proksimalde bulunan anal kanalin en yiiksek basing bolgesinden
sirkiiler olarak alindi. Anal kanal asimetri degeri istasyonlara
boliinmiis anal kanal profili {izerinde her istasyon i¢in dort kadranda
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ortalama basingtan kayma oranina gore bilgisayar tarafindan
hesaplandi. Anal vergeden 1 cm proksimalde olan ve en yiksek
basinca sahip, diiz kas kompleksi olarak isimlendirilen bolgeden, 4
kadranda alinan persentil cinsindeki 4 asimetrik say1 toplanip 4’ e
boliinmek suretiyle bu istasyondaki radial asimetri oranina ulagildi.

Calismanin Bulgulari

Anorektal manometre birimine Cocuk Cerrahisi, Cocuk
Gastroenterolojisi ve Genel Cocuk polikliniklerinden kronik
fonksiyonel kabizlik ve kronik fonksiyonel kabizliga eslik eden
enkoprezis tanilar1 ile yoOnlendirilen hastalarin  kayitlar
degerlendirildi. 1.grupta 10’u erkek ve 20°si kiz 30 hasta, 2. grupta
11’1 kiz 21°1 erkek 32 olmak tizere toplam 62 hasta vardi.

Enkopresizi olan olgularin (n=32) yas ortalamasi
(7,78+42,41); enkporezisi olmayan olgularin (n=30) yas
ortalamasindan (5,47+3,16) istatistiksel olarak anlamli derecede
daha yiiksek saptand (t:3,258;p:0,002).

Grup 1 de yer alan olgularin %66,7’sinin (n=20) cinsiyetinin
kiz, %33,3’liniin (n=10) erkek; group 2 de yer alan olgularin
%37,5’inin (n=12) cinsiyetinin kiz, %62,5’inin (n=20) ise erkek;
oldugu ve her iki grup cinsiyet oranlar1 arasinda istatistiksel olarak
anlaml1 bir farkliligin oldugu saptand1 (x%4,171;p:0,041).

Enkopresis grubunda yer alan olgularin anal kanal boy
ortalamasi 3,48+0,46; enkoprezisi olmayan olgularin ise 3,28+0,40
bulundu.(Tablo 3) Her iki grup anal kanal boy ortalamalar1 arasinda
istatistiksel olarak anlamli derecede herhangi bir farklilik
saptanmadi (p>0,05).
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Tablo 3: Gruplara (Konstipasyon, Enkopresis) gére olgularin anal
kanal boy ortlamalart

Anal kanal boyu

Grup n ORT + SS t p

Grup 1 30 3,28 + 0,40 1,952 0,056

Grup 2 32 3,48 + 0,46

p>0,05; t- testi

Iki grup arasinda yas ortalamasi farki ve anal kanal boyuna
etki edebilecek boy ve kilo orani1 nedeniyle gruplarda yasa gore
kendi i¢inde ikiye boliinerek yapilan istaistiki analizde veriler
incelendiginde Konstipasyon ve Enkopresis grubundaki, 3-6, 7-11
yas gruplar1 arasinda boy ve kilo ortalamalar1 agisindan istatistiksel
olarak anlamli derecede herhangi bir farklilik saptanmadi (p>0,05).

Tablo 4’deki veriler incelendiginde, Enkopresis grubunda
yer alan olgularin (n=32) anal kanal asimetri ortalamasi
(12,68+8,03); Konstipasyon grubunda yer alan olgularin (n=30) anal
kanal asimetri ortalamasindan (6,69+3,93) istatistiksel olarak
anlamli derecede daha yiiksek oldugu saptandi (t:3,685;p<0,001).

Tablo 4: Gruplara gore olgularin anal kanal asimetri ortalamalari

Anal kanal asimetrisi

Grup n ORT + SS t p*
Grup 1 30 6,69 + 3,93 3,685 <0,001
Grup 2 32 12,68 + 8,03

* p<0,001; t- testi
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Tablo 5’deki veriler incelendiginde Enkopresis grubunda
kacirma sikayeti kabizligin baglamasina yakin olanlar (6 aydan kisa)
ile olmayanlar (6 aydan uzun) arasinda anal kanal asimetrisi
acisindan istatistiksel olarak anlamli derecede herhangi bir farklilik
saptanmadi. (p>0,05).

Tablo 5: Grup 2 de Konstipasyon baslangici ile enkoprezis
baslangici arasindaki zaman farkinin asimetri ile iligkisi

Anal kanal asimetrisi

OR
Grup NT £S5 t p
Konstipasyon baglangici - Enkopresis 17, 14, 1,3 0,1
baslangici siiresi 6 aydan kisa 5 02 +£81 33 93
Konstipasyon baslangici - Enkopresis 2 11, 6,2
baslangici siiresi 6 aydan uzun 7 87 +£4

p>0,05; t- testi

Enkopresis grubunda yer alan olgularin (n=32) ortanca
kabizlik siiresi 48 ay (6-120), Konstipasyon grubunda yer alan
olgularin (n=30) ortanca kabizlik siiresi ise 18 ay (6-162) oldugu ve
Enkopresis grubunda yer alan olgularin ortanca kabizlik siiresinin
istatistiksel olarak anlamli derecede daha yiiksek oldugu saptandi
(z:-3,457;p:0,001).

Olgularin yaslar1 ve Konstipasyon siiresi ile Enkopresis
arasinda pozitif yonlii istatistiksel olarak anlamli bir iliski diizeyi
saptand1 (Yas: r=0,549, p=0,001; Konstipasyon siiresi: 1=0,652,
p<0,001). Cinsiyeti erkek olan olgularin Konstipasyon siire
ortalamasi:  49,30+36,75 ay; cinsiyeti kiz olan olgularin
Konstipasyon siire ortalamasi: 26,63+20,78 ay oldugu ve cinsiyeti
erkek olan olgularin Konstipasyon siire ortalamasinin cinsiyeti kiz
olan olgularin Konstipasyon siire ortalamasindan istatistiksel olarak
anlamli derecede daha fazla oldugu saptandi (t:3,015;p:0,004).
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Tablo 6: Konstipasyon stiresine etki eden faktorler

Konstipasyon siiresi

Bagimsiz degiskenler § t Anlamlilik (p)
Sabit -2,350 0,035
Yas 5,263 1,201 0,251
Cinsiyet 23,483 2,501 0,027
Anal kanal boyu 21,780 2,051 0,061
Anal kanal asimetrisi -0,368 -0,714 0,488
Enkopresis siiresi 0,505 1,354 0,199
Boy 0,547 0,747 0,468
Kilo -1,457 -1,540 0,148

Model F 3,374

R? 0,645

(p) 0,028

Konstipasyon siiresine etki eden faktorlerin arastirildigi
model istatistiki olarak anlamli (F=3,374; p<0,05) ve modelin
aciklama giici 6nemli (R?=0,645) olarak ortaya ¢ikmustir. (Tablo
6)Yapilan c¢oklu regresyon analizi sonucunda Konstipasyon
sliresine, istatistik olarak anlaml diizeyde etki eden bagimsiz tek
faktoriin olgularin cinsiyet durumu oldugu saptandi ($=23,483,
p<0,05).

Calismanin Tartismasi

Literatiir taramamizda c¢ocuklarda kronik fonksiyonel
kabizliga bagli enkoprezisi irdeleyen sinirli sayida anorektal
manometre caligmast mevcuttu. Bu cocuklarda anal kanal boyu
ve/veya anal kanal asimetrisini degerlendiren bir calisma ile
karsilagilmadi. Kabiz olan cocuklarin bir kisminin uzun yillar
kabizliga ragmen kilodunu kirletmezken bazilarinin  bu
sikayetlerinin olmasinda etkili olan nedenler acik degildir (Gordon
& ark.,1999). Ozellikle kas hasari olusmus anal kanallarda
asimetrinin ylksek ciktig1 pek cok calismada gosterilmis olmakla

--200--



birlikte kas hasar1 olmayan hastalarda klinikteki anlami heniiz
oturmamis bir manometrik parametredir.

Calismamizda enkoprezisi olan hastalarin anal kanal asimetri
oranlar1 enkoprezisi olmayan hastalara gore istatiktiksel olarak
belirgin anlamli olarak daha yiiksek bulunmustur.

Seride kronik konstipasyona sahip 62 ¢ocuk hastada kizlarin
sayist hafif artmis olmakla birlikte, enkopretik grup ise literatiirle
uyuymlu olarak (Skandalakis & ark.,2000). ¢ogunlukla (%62) erkek
hastalardan olusuyordu. Enkopresisin erkek ¢ocuklarda neden daha
stk gorildiigiinii aciklayan bir teori yoktur. Seride Enkopresis
grubunda yer alan olgularin ortanca kabizlik siiresi (48 ay (6-120)),
Konstipasyon grubunda yer alan olgularin ortanca kabizlik
stiresinden (18 ay (6-162)) anlamli derecede daha yiiksekti. (z:-
3,457;p:0,001). Enkoprezise etki eden faktorlerin  yas
konstipasyon siiresi ve anal kanal asimetrisi oldugu seride
konstipasyon siiresine etki eden bagimsiz tek faktoriin olgularin
cinsiyet(erkek) durumu oldugu saptandi. Erkek (6.7 yil) ve kiz (6.6
yil) hastalarin ortalama yaslar1 ayni olan serimizde erkeklerin daha
uzun siire kabizlik yasadig1r ve bu nedenle enkoprezin erkeklerde
daha stk meydana geldigi seklinde yorumlandi. Grup 2 de enkoprezis
yasayan hastalarda kizlarin ortalama anal kanal asimetrisi (12.5) ile
erkeklerin ortalama anal kanal asimetrisi (12.7) ile neredeyse ayni
bulundugundan  Anorektal manometri ile Olgiilen anal kanal
asimetrisi, enkoprezisin daha ¢ok erkeklerde goriilmesinin nedenini
aciklayamamustir.

Enkoprezisle birlikte kabizligin tedavisine yon vermek i¢in
anorektal bolgenin fizyoanatomisini ortaya koymaya yonelik
yapilan testlerin biri de anorektal manometri olmustur. Anorektal
manometre artefaktlardan etkilenen , sayisal sonuclarin
standardizasyonu olmayan bir test olarak degerlendirerek fekal
inkontinansin tani ve tedavisinde yeri olmadigini iddia eden yazarlar
vardir (Pemberton HP&ark.,2002). Bu iddianin tam tersine M.
Grande ve arkadaslar1 fekal inkontinansin tanisinda , anal kanal
asimetri oranlariin endoanal ultrasonografiden de daha giiglii olarak
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anal kanal yaralanmalarimi gosterdigini raporlamiglardir. 127
hastadan olusan serilerinde 6zellikle siddetli fekal inkontinansi olan
hastalarin timii %?20°nin iizerinde asimetrik bulunmustur. Yine
caligmalarinda, Damon ve  arkadaslar1 gibi  (Basaklar
&Demirogullar,2006) rektal prolapsuslu hastalarda asimetrinin
daha da artigmmi Dbelirtmislerdir (Yegen&ark.,2001). Bizim
calismamizda da kronik fonksiyonel kabizliga bagh rektal
prolapsusa sahip iki hastanin asimetri oranlar1 grup ortalamalarinin
tizerinde bulunmustur. (1. Grup daki hastanin %11, 2. Gruptaki
hastanin%19.5) Braun idiopatik inkontinansli bayan hastalar ile
yaptig1 calismada endoanal ultrasonografide kas hasari olmayan
rektal prolapsuslu hastalarin %10 ununda asimetri varligindan s6z
etmistir (Johnson& Bornstein & Burcher,1998). Kronik fonksiyonel
kabizliga bagli olarak bir grup hastay1 segerek karsimiza ¢ikan ve
ikisinde de kas kasarinin olmadig1 ,enkoprezis ve rektal prolapsus
komplikasyonlarimin  ayni sekilde yiiksek asimetri gdstermesi
dikkati ¢cekmektedir.

Idiopatik inkontinansa sahip kas hasar1 olmayan hastalarda
yapilan anal kanal asimetri ¢alismalarinin ¢alismamiza daha yakin
olabilecegi diisiinlilerek ele alman literatiirde, idiopatik fekal
inkontinansli erkek ve kadin hastalar ile saglikli grup
karsilagtirilmasinda anal vergeden Icm proksimaldeki radial
asimetri orant baz alinmis ve erkek ve kadinlar arasinda fark
bulunmazken sikma basinglarinda daha yiiksek olmakla birlikte hem
istirahat hem de sikma anindaki asimetri oranlar1 kontrol grubuna
gore sonuglarimiza benzer sekilde, yaklasik 2 kat fazla bulunmustur
(Koronkiewicz&ark.,2002).

Yine bu c¢alismada verilen asimetri oranlar1 baska
caligmalarda verilen %20 rakamindan diisiik kalmis ve diger tiim
parametreleri gibi anorektal manometri testinde methodlar ve
rakamlarla ilgili varolmayan standardizasyonu isaret etmistir.

Anal kanal asimetrisi 6l¢limiinlin istirahatte yapilmasi, 8
kanalli perfiizyon sistemimin kullanilmasi ve asimetrinin anal
vergeden yaklastk 1-1,5 cm proksimaldeki yiliksek basing
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istasyonundan alinmasinin ve ¢ekme hizinin 1 mm/saniye
tutulmasinin asimetriyi ortaya koymakta daha ideal oldugu ve
klinikle daha korele bulundugu belirtilmektedir (Sang& Williamson
&Young,1997).

Anal inkontinansta sfinkter asimetrisinin 6nemini arastiran
Brezilya’dan bir calismada anal inkontinanshi hastalar bilinen
sfinkter yaralanmasi olmayanlar, sfinkteri muhtemel yarali olan ve
sfinkterinin yaralandigi ve kontinansin akabinde basladigi kesin
bilinenler ~olarak gruplara ayrilmis. Kontrol grubu ile
karsilastirildiginda asimetri indeksleri inkontinans skorlamasi ile
korele ve sfinkter hasar ihtimali ile orantili artis gostermistir. Kontrol
grubunda kadinlarin anal kanal boyu daha kisa bulunmus ve sitkma
sirasinda asimetri daha kuvvetli olmustur (Tixier &Galmiche
&Neunlist,2006).

Genel klinik  bilgilerimizden kabizligin  uzamasinin
kacirmaya bir egilim yarattig1 bilinir. Calismamizda da enkoprezise
sahip hastalarin sadece kabiz olanlara gore kabizlik stireleri yaklasik
2,5 kat uzun bulunmustur (48ay,18 ay). Serideki bazi hastalar icin
kabizligin basladig1 tarih ile kagirmanin basladig: tarihler birbirine
cok yakin olmaktadir. Kabizlik ve enkoprezis baslangic zamanlari
arasinda 6 aydan az siire olan hastalarin anal kanal asimetri
ortalamasi (%17) , 6 aydan uzun siire olan hastalarin anal kanal
asimetri ortalamasindan(%11) yiiksek hesaplanmis fakat aradaki
fark istatistiki olarak anlamli bulunmamastir.

Pashankar DS ve arkadaslar1 konstipe ve enkopretik
vakalardan olusan ¢ocuk hasta gruplarinin kendi yas grubundaki
normal degerlerle kiyaslandiginda daha kilolu olduklarimi
sOylemistir (Thomas ER, Patrica,1997). Caligmamizda iki hasta
grubumuz da yaslarina gére normal kilo ve boy dagilimi iginde
bulunmustur. Tirkiyeden Aydogdu ve arkadaslarinin sundugu
bildiride 485 kronik fonksiyonel kabiz hastalarinin kilo ve boy
olarak incelendiginde ne kabizlik ne de kagiran hastalarinda obesite
problemi olmadigini rapor etmis ve obesitenin gelismekte olan
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iilkeler i¢in kabizlik veya kagirmada etkili olmadigim
raporlamiglardir.

Hastalarimizin anal kanal boylarinin kendi boylart ile iliskili
olabilecegini diisiinerek yaptigimiz karsilagtirmada iki grup arasinda
istastistiki anlamlilik bulunmamastir.

Brezilya’da fekal inkontinans nedeniyle tetkik edilen 35
hastanin anorektal manometri ve endoanal ultrason ile internal anal
sfinkter hasarlar1 ve buna bagli anal kanal asimetrileri ortaya
koyulmus. Bu hastalara anal kanal restorasyonu amaciyla silikon
enjeksiyonu yapilmistir. Enjeksiyondan 3 ay sonra yapilan
kontrollerde asimetri indeksleri belirgin azalan hastalarin anal kanal
boy ortalamalart 1 cm den 1,7 cm ‘ye uzamis ve tiimii fekal
inkontinanslari agisindan  klinik  diizelme gostermistir
(Bartolo&ark.,1986). Tjandra v arkadaslar1 zayif veya yaralanmig
internal anal sfinkter nedeniyle ciddi fekal inkontinansa sahip erkek
ve kadimlardan olusan 82 hastasina intersfinkterik araliga ve
sfinkterin asimetrik kismina olmak iizere silikon enjeksiyonu
yapmis. Enjeksiyondan 1 ay sonra yaptigi kontrollerde ozellikle
endoanal usg esliginde yapilan islemlerin iyi klinik sonuglarini rapor
etmistir  (Miller&ark.,1987).  Fekal inkontinansta  silikon
enjeksiyonunun anal kanal asimetrisini restore ederek kontinansa
katkis1 oldugunu rapor eden pek cok calisma bulunmaktadir
(Pemberton&Meagher,1995).  Kronik  fonksiyonel  kabizlik
nedeniyle enkoprezis yasayan hastalara endoanal USG da eklenerek
kas hasar1 arastirilarak, boyle bir enjeksiyondan fayda gorebilme
thtimalinin de arastirilabilir oldugunu diisiiniiyoruz.

Literatiirde anal kanal uzunlugunun klinik Onemini
destekleyecek veri yoktur. Yaptigimiz istatistiki caligmada seride iki
grup arasinda anal kanal boy ortalamalar1 arasinda anlamli fark
cikmadi. Kuwait’te 90 saglikli ¢ocugun anorektal manometre
bulgularina bakildiginda c¢ocuklar yas olarak 3 gruba ayrilmis ve
yenidoganlarda anal kanal boyu 1.67 +/- 0.34 cm, siit cocuklarinda
1.86 +/- 0,6 cm ve daha biiyiikk ¢ocuklarda 3.03 +/- 0.52 olarak
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verilmistir. Bu ¢alismaya gore anal kanal boyu kizlarda erkeklere
gore sinirda kisa bulunmustur (Bassotti&ark.,2007).

Calismamizda kendi kontrol grubumumuzun olmamasi ve
literatiirde bulunan en genis saglikli kontrol grubunun Kuwait’ten
yapilan bu calisma olmasi nedeniyle konstipe ve enkopretik hasta
gruplarimiz arasindaki (5.47 ve 7.78) yas farkinin bu calisma baz
alininca istatistiksel analizi bozmayacagi kabul edilmistir. Erigkin
kontrol gruplarinda da erkek ve kadinlardaki anal kanal boyunun
ayni oldugunu veren caligmalar vardir (Schouten &Gordon,1999).
Yanlizca konstipasyonu olan gruptaki kiz cinsiyet ve enkopretik
hastalar arasindaki erkek cinsiyet agirlig1 yine bu nedenle goz ardi
edilmistir. Glinliik pratikte ,digital rektal muayene ile kronik kabiz
ve enkopretik hastalarin daha kisa anal kanal boyuna sahip oldugu
klasik bilgisi 6gretilir. Loening ve arkadaslar1 20 saglikli ve 20
enkopretik kronik konstipe ¢cocuk hasta ile yaptiklar1 bir ¢alismada
tedaviden 5 yil sonra hastalar1 tekrar degerlendirmis ve 11 tanesinin
timiiyle iyilestigi goriilmiisler. Kabizlik sikayetleri olmayan
hastalarin anorektal manometre ile tekrar dl¢iilen anal kanal boylar1
ve basing parametrelerinin ise 5 yil Onceye gore bir degisiklik
gostermedigini saptamiglardir. (Loening-Baucke ,Cruikshank,1986)
Calismamizda bu literatiirle uyumlu olarak anorektal manometri ile
Olciilen anal kanal boyu enkoprezis klinigi ile iligkisiz ¢ikmistir.
Sonug olarak ¢alismamizda enkoprezis olusum mekanizmasinda
anal kanal kanal boyu iliskisiz bulunmus, anal kanal asimetri
degerleri istatistiksel anlamli bulunmus fakat klinik anlami
anlagilamamistir. Seride Enkoprezise etki eden en onemli faktor
konstipasyon siiresi ve konstipasyon siiresine etki eden tek bagimsiz
faktor erkek cinsiyet olarak sonuglanmistir. Fakat enkoprezisli
erkek hastalarda asimetri degerleri esdeger kiz hastalarla ayni
diizeyde oldugundan anal kanal asimetrisi erkeklerin enkoprezise
yatkinligin1 agiklayamamustir. Asimetrinin enkoprezis lizerine olan
etkisinin daha iyi anlasilabilmesi i¢in , kronik kabizlik tanisini yeni
almis ve saglikli grubu da olan hastalarin anorektal manometre
testlerinin yapildig1 ve uzayan donemde enkoprezis gelistiren ve
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gelistirmeyen hastalarin tekrar degerlendirildigi prospektif bir
calisma planlanmasi faydali olabilir.

Bu c¢aligmanin yapildig: tarihten sonra yayinlasmis Giincel
litertiir incelendiginde, calismamizdaki hasta grubunu ve methoda
benzeyen bir makele ile karsilasilmamistir. Fekal retansiyonu
olmayan gayta inkontinasli 40 ¢ocuk hastada 3 boyulu anorektal
manometri ile yapilan anal kanal asimetrisi rekonstriiksiyonunda
cocuklarin diisiik basingli segmentlerinin oldugu ortaya konulmustur
(Marcin Banasiuk&ark.,2022). Bu siiregte Cerrahi  konjenital
anorektal bolge hastaliklar1 sonrasi izlenen fekal inkontinas ve
dogum sonrasi anal sfinkter hasari arastirilan kadin hastalarda
yapilan calismalara sik¢a rastlanmistir. Samuel ve arkadaslar
Yiiksek ¢Oziiniirliiklii ii¢ boyutlu anorektal manometrinin insanlarda
anal kanal basinglarinin eksenel ve ¢evresel asimetrisini yakaladigi,
hayvan modellerinde anal kontinans ve anal kanal asimetrisinin
korele oldugunu rapor etmistir ( Samuel Sorkhi&ark.,2022). Desiree
F. Baaleman ortalama yaslar1 14 olan kiigiik bir kronik fonksiyonel
kabizlikli hasta grubu ile yaptiklari tic boyutlu anorektal manometri
test sonuglarinda kaslara yonelik bir fark gdérmediklerini
belirtmislerdir. Bu calismada fekal inkontinanstan
bahsedilmemistir( Desiree F. Baaleman&ark.,2022). 2021 yilinda
yaymlanan bir calismada ,U¢ boyutlu anorektal manometri testi,
uzun stiredir oral laksatiflerle takip edilen 1072 kronik fonkisyonel
kabizlik tanili ¢ocuk hastanin 109’unda internal anal sfinkter
akalazyasi tesbit edilmistir. Diskinetik defekasyon ve pelvik taban
koordinasyon bozukluklarinin arastirildigi giincel calismalarda,
anorektal manometrinin yine sik kullanim alani buldugu
goriilmektedir (Qihong Liu&ark.,2022) .Bu ¢alismada 3 boyutlu
anorektal manometri, Puborektalis sendromunu X-isin1 defografisi
ile ayni derecede giivenilirlikle teshis etmis ve pelvik taban
bozukluklarinin tanisinda kullanimini dogrulanmistir. Bu donemde
anorektal manoimetrinin en ¢ok elestirildigi standartizasyonu
olmamas1 ve sonuglarin ¢ok kisi bagimli oldugu ile ilgili konuya
yonelik ¢aligmalarda yapildigr goriilmektedir. 2020 yilinda
International ~ anorectal physiology calisma  grubu(IAPWG)
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anorektal manometri testi i¢in standart protokellerde ve anorektal
disfonksiyon tanilar1 i¢in London kriterlerinde konsessus
olusturmuslardir (Emma V. Carrington& and All members of the
International Anorectal Physiology Working Group,2020) Bu
cercevede, objektif fizyolojik Ol¢iime dayali olarak anorektal
fonksiyon bozukluklar1 i¢cin TIAPWG protokoliinii ve Londra
simiflandirmasin1  tanitmislar ve teshis testlerinin sonuglarini,
standart calisma prosediirlerini ve konsenstis siniflandirma sistemini
tanimlamak ic¢in ortak bir dilin kullanilmasinin 6nemi tiizerinde
durmuslardir. Anorektal fonksiyon testinin performansina yonelik
IAPWG protokolii, rektoanal refleksleri, anal tonusu ve
kontraktiliteyi, rektoanal koordinasyonu ve rektal duyuyu test etmek
icin  standartlastiritlmis  bir manevra dizisi  Onermilerdir.
Smiflandirmaya gore tanimlanan saglikli kontrollerde goriilmeyen
baslica bulgular :rektoanal arefleksi, anal hipotansiyon ve
hipokontraktilite, rektal hiposensitivite ve asir1 duyarlilik. Saglikta
mevcut olabilecek ve tam1 Oncesinde ek bilgi gerektiren kiigiik ve
sonucsuz bulgular arasinda anal hipertansiyon ve dissinerji yer
almigtir. Calismamizda arastirilan anal kanal boyu ve anal kanal
asimetrisi degerlerine yer verilmemistir.

Satish SC Rao ve arkadaslari 2021 de yayinladiklari
makalede fekal inkontinas tanist ile  translumbosakral
néromodiilasyon (TNT) tedavisi uyguladiklar1 33 hastaya tedavi
oncesi ve sonrasinda 3 boyutlu anorektal manometri ile
degerlendirmis ve TNT’nin patofizyolojiyi degistirerek anorektal
basinglar1 diizelltigi ve fekal inkontinans1 azalttigini1 gostermislerdir.
(Satish SC Rao & ark.,2021)

Sonug olarak anorektal manometri yillar icinde gerek teknik
gerekse methodlari itibari ile g gelisimine devam etmis ve anorektal
bolgenin karmasik fizyolojisini ¢6zmek i¢in yapilan ¢calismalarda ve
klinik uygulamalarda popiilerligini korumaya devam etmistir.
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Cocuklarda fonksiyonel kabizlik tedavisi

Konstipasyon hastaya sikinti veren bir olaydir ve tedavi
edilmelidir. Fonksiyonel konstipasyonlu olgunun tedavisinde genel
yaklagim ilk olarak fekal birikimlerin olup olmadigini saptamaktir.
Fekalom varsa digki bosaltimi tedavisi verilir. Daha sonra fekalom
olugmasini engellemek ve diizenli defekasyonu saglamak i¢in idame
tedaviyi baglatmak, aile egitimini saglamak ve yakin izlem ile
gerekirse tedaviyi diizenlemek gerekir.

Fekal birikimler fizik muayene esnasinda palpe edilebilir.
Dilate olan rektum fekal kitle ile dolmustur ve fazla miktardaki gaita
diiz abdominal grafide goriilebilir. Fekal bosaltim, idame tedaviye
gegmeden Once mutlaka yapilmalidir. Bu da oral yada rektal yol ile
yapilir. Kontrollii olmayan ¢alismalarin sonuglarina gore oral, rektal
yada her ikisi ile yapilan bosaltimin etkili oldugu goriilmektedir
(Tolia& Lin& Elitsur,1993). En 1iyi tedavi bigimi ailenin de ikna
edildigi yontemdir. Oral yol secildiginde, baslangi¢ tedavisi igin
mineral yag, oral elektrolit soliisyonlar1 tek basina yada kombine
kullanilabilir (Gleghorn &Heyman &Rudolph,1991). Oral tedavi
invaziv degildir ve ¢ocuga duyu kontrolii saglar, ancak bagimlilik
etkisi mevcuttur. Rektal uygulama hizli etkilidir, ancak invazivdir.

Rektal yoldan bosaltim fosfor (3 cc/kg) ya da mineral yag
lavmanlar ile yapilabilir (Loening-Baucke,1996). Bunlar oldukca
yaygin kullanilmaktadir. Ancak sabun kopiigii, musluk suyu ve
magnezyum lavmanlar1 kullanim1  Onerilmemektedir.  Ciinkii
potansiyel olarak toksiktirler. Bebeklerde gliserin suppozituar
efektif olarak wuygulanabilir (Weisman&ark.,1983) ve biiyiik
cocuklarda bisakodil suppozituar1 kullanilabilir. Dijital yontem ile
bosaltim tartismalidir. Anal fissiirii olan ¢ocuklarda lokal anestol
tedavisi, agrili digkilamay1 unutturmak i¢in 6nemlidir. Basaril1 lokal
tedavi yapilmazsa diski tutma aligkanligr devam edebilir.

Prospektif, randomize caligmalar gostermistir ki, davranig
tedavisi ile beraber medikal tedavi olduk¢a yararhdir
(Nolan&ark.,1991). Laksatif kullanimi, diizenli tuvalet egitiminin
tekrar kazanilmasinda 6nemlidir. Giinliikk konstipasyon tedavisinde
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medikal tedavi gerektiginde; mineral yag (parafin likit 1-3 ml/kg),
magnezyum hidroksit, laktuloz, sorbitol (osmotik laksatifler) yada
yumusaticilar ile beraber laksatifler Onerilir. Tedavinin bu
basamaginda, uzamis laksatif kullanirmindan kaginmak gerekir. Bu
amagla kullanilan tedavilerin dozlar1 ve potansiyel yan etkileri tablo
6 'da gosterilmistir. Mineral yag, siit veya meyve suyu ile beraber
verilebilir. Uzun siireli kullanim1 yagda eriyen vitamin eksikligine
neden olabilir. Laktuloz emilmeyen bir karbonhidrat olarak ozmotik
etki olusturur. On iki aydan biiyiikk bebeklerde misir suruplari,
laktuloz ve sorbitol gaita yumusatilar1 olarak kullanilabilir. Mineral
yag ve uyarici laksatifler onerilmez. Ciinkii GOR ve yutma
problemleri bebeklerde fazla oldugu i¢in aspirasyon riski vardir ve
lipoid pndmoni olabilir. Gliserin suppozituar kullanighidir ve diger
suppozituarlardan kaginilmalidir. Stimiilan bir laksatifin aralikli,
kisa siireli kullanim1 gerekebilir. Hatta baz1 zamanlarda acil tedavi
olarak kullanilabilir.

Tedavinin basarisizligt ve devam ettirilmemesi sonucu
adolesan donemde de ayni sorun devam edebilecegi i¢in, uzun stireli
bir ¢alismaya gore diizenli barsak aliskanligini kazanmak igin,
onemli sayida ¢ocukta tedavinin uzun siireli devam ettirilmesine
ihtiya¢ duymustur (Staiano&ark.,1994).

Eger konstipasyon diizelmezse ve HH diisiiniilmiiyorsa diger
tedaviler verilebilir. Tedavi uzun siireli denenir ve uyarici laksatifler
kisa siireli eklenebilir. Senna, bisacodil ve fenofitalein ile
deneyimler vardir. Ancak fenolfitalein karsinojeniktir. Sisaprid
kullanim1 ¢eligkilidir (Murray&ark.,1990). Fenofitalein glikol
elektrolit soliisyonlar1 barsak temizligi i¢in kullanilir ve diisiik dozda
uzun silireli  tedavi i¢in  disiiniilebilir  (Loening-Baucke
&Younoszai,1984).

Bosaltim yapildiktan sonra konstipasyonu Onleyici tedavi
diisiiniiliir. Idame tedavi ile amac diyet degisikligi, davranis
yonlendirmesi ve laksatifler ile barsak hareketlerinin normal
olmasini saglamaktir. Yumusak gaita i¢in s1v1 alimi arttirilir, emilen
ve emilmeyen karbonhidratlar verilir. Ozellikle meyve sularinda
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(kuru erik, armut, elma suyu) bulunan sorbitol, gaita su miktarini ve
gaita sayisin arttirir (Loening-Baucke,1990) Sabah a¢ karnina bir
bardak su igme aliskanliginin yerlesmesi, lifli besinlere agirlik
verilmesi ve dengeli beslenme 6nemlidir. Hastanin irritabl kolonu
varsa havug, yesil salata, kuru fasiilye, pirasa, enginar gibi uzun lifli
yiyeceklerin az, yesil fasiilye, 1spanak, kabak gibi kisa liflilerin fazla
olmasma dikkat edilmelidir. Dort yaslarinda itibaren ¢ocuklarin
diyetinde 5-7 gr lif bulunmalidir. Idame tedavisi en az 6 ay olmak
lizere 2 yila kadar uzatilabilir. Aile egitimi ile konstipasyonun
nedeninin agiklanmasi ¢ok onemlidir. Amag ailenin ve yakinlariin
gilivenini saglamaktir. Fekal soiling varsa, aile ve ¢ocuk i¢in ideal
hedef negatif tutumu engellemektir. Bunun tasma seklinde
oldugunun anlasilmasi ¢gok 6nemlidir. Aileler tedavinin devami
icin istekli ve destekleyici olmalidir. Konstipasyon egitiminin
devamlilig1 saglanmalidir (Rappaport & Levine,1986).

Soiling olan ¢ocukta konstipasyon bulgusu yoksa en giizel
tedavi sekli davranig modelidir, fakat bazi1 olgularda psikolojik
destek gerekebilir. Diizenli tuvalet egitimi davranis degisikliginin
basinda gelir. Acele etmeden yemeklerden sonra tuvalete gidilmesi
Onerilir. Tagma inkontinanst olsun olmasin, Kkonstipasyon
tedavisinin bir bolimii ¢ocugu motive etmektir. Bu bir g¢esit 6diil
sistemini igerir. Ornegin, her yemekten sonra ve gece yatmadan dnce
5-10 dakika olmak iizere giinde 3-4 kez tuvalete gitme aligkanlik
haline getirilmelidir. Okula giden ¢ocuklar bunu en az giinde 2 kez
yapmalidir. Cocuk normal olarak tuvalete yaptig1 her gaitay1 kayit
eder. Tutulan giinliik her doktor vizitinde degerlendirilir ve pozitif
yaklasim saglanir.

Biyofeedback  tedavi,  enstrimantasyonla  hastanin
defekasyon fonksiyonunu Olgen ve anlik bilgi veren bir tedavi
yontemidir. Yani defekasyonu yeniden 6grenme seklidir. Feedback
olusumunu saglayacak enstriiman anorektuma yerlestirilmis bir
manometre probu veya EMG elektrodudur . Hastalara artan basing
ve voliimle rektal distansiyon hissi ve cevabi gelistirilmeye calisilir.

Fekal inkontinansli Hastada Biofeedback Terapinin Amact:
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1. Anal sfinkter kas giiciinii gelistirmek,

2. Istemli sikisma ve takiben rektal algilama sirasinda
abdominal, gluteal ve anal sfinkter kaslar1 arasindaki koordinasyonu
gelistirmek,

3. Anorektal duysal algilamay1 artirmaktir.

Biofeedback caligsmalar genellikle gorsel, isitsel veya verbal
feedback teknikleri ile yapilir. Kontrolsiliz ¢alismalarda, hastalarin
%40-80’inde subjektif iyilesme rapor edilmistir( Norton &Hosker&
Brazzeli,2000) Randomize kontrollii bir calismada konservatif
standart bakima biofeedback tedavi veya Kegel sfinkter
egzersizlerinin eklenmesi karsilastirilmistir. Hem biofeedback
tedavi, hem de uzman hemsire bakimi yontemi ile fekal inkontinansl
hastalarda %50 veya daha fazla iyilesme izlenmistir ve tedaviler
arasi fark saptanmamistir (Norton&ark.,2001). Yapilan ¢alismalarda
genelde kiir ve iyilesme oram1 %72 civarinda bulunmustur
Norojenik fekal inkontinansta cevap azdir (Leroi&ark.,1999).

Tedavisi devam etmekte olan hastalar baslangicta her ay
kontrole ¢agirilmali, gele-meyen hastalardan da telefonla bilgi
alinmalidir. Her kontrolde hastanin karni ve rektumu muayene
edilmeli, laksatif dozunun yetersiz kaldig1 diisiiniilen hastalarda doz
ayarlanmali veya ilag degistirilmelidir. Arzu edilen sonug gocugun
her giin diskilamasidir. Ama ¢ocugun haftada tigcten fazla defekasyon
yapmaya bagslamast ve artik kilotuna digki bulagmiyor olmasi
tedavinin basarili oldugunun sdylenmesi i¢in yeterli bir bir skordur.
Olgularin biiyiik ¢ogunlugunda birkag ay i¢inde sonug alinir. Ancak
bu noktada siklikla hekimin veya ailenin yanlisi durum diizelir
diizelmez tedavinin kesilmesidir. Ug alt1 ay icinde hastanin sikayet-
lerinde belirgin bir azalma olsa bile tedaviye devam edilmelidir. Alt1
aydan sonra sikayetleri gecen hastalarin kontrol araliklar1 iki aya
cikarilabilir. Kalict bir basart i¢in tedavi en az 6 ay ile 1 yil
stirdiirilmeli ve bu gereksinim daha en bastan aileye c¢ok iyi
anlatilmalidir. Bu siire inat¢1 vakalarda bazen iki {i¢ yil siirebilir.
Laksatif tedavisinin faydali olabilmesi i¢in ortalama bir y1l devam
etmesi gerekmektedir. Daha dnce kesildigi takdirde hastalarin biiytik
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boliimiinde sikayetler tekrar baslamaktadir. Uzun siireli takipler bes
yasindan bliylik cocuklarin %50-60’inda kalict bir basar1 elde
edilebildigini, %29’unda 6nemli Olclide diizelmeye ragmen kilot
kirlenmesinin az veya ¢ok devam ettigini, hastalarin %21 nin siirekli
laksatif kullanmak zorunda kaldigin1 gostermektedir. Yine de
kabizlig1 diizelen olgularin %20-40’1nda uzun dénemde - 5 yil iginde
- sikayetler tekrar baglayabilmektedir

Cerrahi Tedavi

Kabizliga neden olabilecek baska bir hastaligin
saptanamadigi, cocugun yillardir yiiksek miktarda laksatif kullanmis
ve kullanmaya da devam etmek zorunda oldugu, kolonun ileri
derecede genislemis oldugu hastalarda rektosigmoid rezeksiyon
yapilmasi1 son care olarak tartisilabilir. Boyle bir ameliyatin temel
hedefi genislemis rektosigmoidin c¢ikarilmasiyla kolonun gecis
stiresi hizlandirilmasidir.

Sekil 14: genislemis rektosigmoid kolonun rezeke edilmesi
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BOLUM VIlII

Anorektal Anomalilere Eslik Eden Urogenital
Patolojiler: Vajinal Patolojiler

Sirma Mine TILEV

Giris ve tamumlar

Anorektal malformasyonlar (ARM), tirolojik, jinekolojik ve
kolorektal sistemleri degisik derecelerde etkileyen konjenital
malformasyonlar biitiintidiir. Anorektal malformasyonlar erkeklerde
daha sik goriilmekle birlikte, kizlarda ve erkeklerde, kolonun
sonlandig1 ve kolorektal sistemin genitoliriner sisteme agildigi
bolgelere gore siniflandirilir  (Holschneider et al.,, 2005;
Gangopadhyay and Pandey, 2014).

Kizlarda, en sik gorilen anorektal malformasyon
rektovestibiiler fistiillii anal atrezi olup, anorektal malformasyonlara
siklikla genital anomaliler eslik eder. Calismalarda, ARM’li
hastalarin %50’sinde bir Miillerian anomali, %30’unda konjenital
vajinal anomali, %30 unda uterin malformasyon ve %9,5 unda tubal
anomaliler saptanmistir. Vajinal anomaliler arasinda en sik komplet

longitudinal vajinal septum, ardindan vajinal agenezi, uterin
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anomaliler arasinda en sik uterus didelfis ve septat uterus
gozlenmigtir. Rektovestibiiler fistiillii anal atrezili hastalarda en sik
gozlenen defektler ise vajinal septum ve vajinal atrezidir (total ve
parsiyel). Vajinal anomalilere ¢ogunlukla uterus anomalileri eslik
eder. Total vajinal atreziyle en sik uterin atrezi, vajinal septum ile ise
hemiuterus (uterus didelfis) gozlenmistir (Levitt et al., 2009;
Breech, 2016; Fanjul et al., 2019).

Persistan kloakada (PK), vajina, iiretra ve rektum, pelvisin
i¢cinde birlesip, ortak bir kanal olusturarak tek perineal orifise agilir.
Ortak kanalin uzunlugu, 1.5-10 cm arasinda degisebilmekle birlikte,
yenidoganda ortalama 3 cm’dir. Bu hastalarin yaklasik %60°1nda, iki
hemiuterus ve iki hemivajenden olusan c¢ift Miillerian sistem
mevcuttur. Oldukc¢a sik olmasina ragmen, bazen bu Miillerian
anomaliler fark edilmeyerek, ilerleyen zamanda hastada,
hematokolpos, hematometra ve akut batin gelismesine sebep
olabilir. Ozellikle ek Miillerian anomalisi mevcut persistan kloakali
hastalarin  obstetrik  sagliklari, yapilacak rekonstriiksiyonlara
baghdir (Pefia and Levitt, 2003; Pefia and Bischoff, 2015b).

Kloaka ekstrofisi (KE), bir karin 6n duvar defekti olup,
mesane, terminal ileum ile ¢ekum ekstrofisi, imperfore aniis ve
omfalosel ile karakterize, olduk¢ca agir Dbir konjenital
malformasyondur. Erkeklerde daha sik goriiliir, nadiren kizlarda da
goriilebilmektedir. Kiz kloaka ekstrofileri, tamamen ayrik iki
hemivajina ve arasi genis¢e ayrik iki hemiuterus ile dogarlar. Buna
kimi zaman vajinal agenezi, duplikasyon, duplike uterus gibi
kompleks Miillerian anomaliler eslik eder. Bu hastalarda oncelik,
gastrointestinal sistemi mesaneden ayirmak, stomayla gaita ¢ikisina
izin vermek, omfaloseli olabildigince batin i¢ine rediikte etmek ve
hastanin genel durumu ve doku miktari elverdigince rekonstriiksiyon
yapmaktir. Definitif rekonstriiktif operasyonlar ilerleyen yaglarda
planlanabilir. Erken donemde Miillerian yapilarin  olasi
obstriiksiyonlart gidermeli, hastalarin miimkiin oldugunca normale
yakin bir hayat slirmelerini saglamak ic¢in ergenlik doneminde
genital rekonstriiksiyonu saglanmalidir (Pefia and Bischoff, 2015b,
2015c; Suson et al., 2016).

--220--



Anorektal anatomi ve fizyoloji

Rektum

Rektum ve anal kanal, kalin barsagin son kismini olusturur.
Rektum pelvisin icinde yerlesiktir, sakral promontoryum
seviyesinden baslar ve distale uzanir. Adventisyel tenya bantlarinin
birleserek dis longitudinal kast olusturdugu yer, rektumun
baslangicini isaret eder. Liimeninde iki veya ii¢ adet, transvers
submukozal katlantilarla olusan Houston plikasi1 yer alir. Periton,
anteriorda rektumun {ist 2/3’{inii, lateralde tist 1/3’linli kaplar. Alt
1/3’1 peritonla ortiilii olmayip, Denonvillier fasyasiyla g¢evrilidir.
Rektum, S4 seviyesinde, sakral kemigin anteriorundan baslayan
giiclii bir endopelvik fasyaya yapisiktir. Bu bolge Waldeyer halkasi
olarak bilinir (Barleben and Mills, 2010).

Anal kanal

“Anatomik” anal kanal, dentat c¢izgiden baslayarak,
anokiitandz ¢izgiye dek devam eder. Bu tanmim, anal kanalin
histolojik embriyolojik 6zellikleri {izerine kurulmus olup, islevsel
ozelliklerini dikkate almamaktadir. Dentat ¢izgi, skuamoz ve
transizyonel epitelin birlestigi yerdir (Barleben and Mills, 2010).

“Cerrahi” anal kanal ise, anorektal halka ile anokiitanoz ¢izgi
arasinda yer alir. Anorektal halka, internal anal sfinkterin tist kisma,
longitudinal kas, puborektalis kasi ve eksternal anal sfinkterden
olusan bir fibromiiskiiler banttir. Rektal tusede posteriorda levator
ani’nin komponentlerinden olan puborectalis kasi palpe edilebilir.
Anal kanalin bu cerrahi tanimi, operasyonlar sirasinda dikkat
edilmesi gereken c¢evre kas yapilarini da igermektedir (Moonka and
Carmicheal, 2019).

Anal kanal, rektumun pelvik hiatustan gectigi ve
puborektalis kastyla bulustugu noktanin proksimalini olusturur. Bu
lokasyonda, muskiiler anal kanal, bir “tiip icinde tlip” olarak
diisiiniilebilir. Igteki tiip, internal anal sfinkterin visseral diiz kas1, dis
tiip ise otonomik sinir sistemi tarafindan innerve edilen longitudinal
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tabakadir (Barleben and Mills, 2010; Moonka and Carmicheal,
2019).

internal anal sfinkter

Internal anal sfinkter (IAS), rektumun dairesel diiz kasmnin
asagiya devamidir ve eksternal anal sfinkterin distalinden yaklasik
bir santimetre proksimalde sonlanir. Internal anal sfinkterin
sonlandigr bu bolge, rektal tusede rahatlikla palpe edilebilir
(Barleben and Mills, 2010).

Birlesik longitudinal kas

Birlesik longitudinal kas (BLK), rektumun longitudinal kas
tabakasinin bir uzantis1 olarak, anorektal halkadan baslar ve
puborektalis kas lifleriyle birleserek kaudale uzanir (Moonka and
Carmicheal, 2019).

Eksternal anal sfinkter

Eksternal anal sfinkter (EAS), internal anal sfinkter ve BLK
cevresini eliptik sekilde saran ve distale uzanan diiz kas liflerinden
olusur. Orta kism1 posteriorda, anokoksigeal ligament araciligiyla
koksikse baglanir. Proksimal EAS ise puborectalis kasiyla
devamlilik gosterir. Anteriorda, proksimal EAS, transvers perineal

kas ile birlikte, perineal body’nin bir kismin1 olusturur (Barleben and
Mills, 2010).

Pelvik taban anatomisi

Perineal body:

Perineal body, eksternal anal sfinkter, siiperfisyel transvers
perinei, derin transvers perinei, ve bulbospongiosus kaslarnin
kesistigi noktay1 ifade eder.
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Anokoksigeal ligament:

Anokoksigeal ligament, presakral fasyadan anal kanaldaki
BLK’ye uzanan kalin bir ventral bolim ve koksiks ile EAS arasi
uzanan ince bir dorsal bdliimden olusur. Adominoperineal
rezeksiyon esnasinda hem dorsal, hem ventral kisimlar1 boliiniir
(Moonka and Carmicheal, 2019).

Pelvik taban kaslari:

Anal sfinkter ve perineal body’e ek olarak, levator ani (LA)
kaslar1 pelvik organ destegi saglar. Levator ani kaslari,
pubokoksigeal, puborektal ve iliokoksigeal kaslardan olusur.
Aralarinda en 6nemlileri puborektalis kas1 olup, anorektal halkayi,
IAS ile birlikte olusturur. Puborektalis kasmnin kasilmasi, pelvik
diyafram1 kapatan ve anorektal agiy1 kiiciilten yatay bir kuvvet
olusturur. Fekal kontinansin en onemli faktorlerinden birisinin bu
oldugu diistintilmektedir (Barleben and Mills, 2010).

Arteryel dolasim

Aort’un bifurkasyondan o6nceki son dali olan inferior
mezenterik arter, inferiorda superior rektal arter olarak sonlanir. Bu,
rektum ve anal kanalin list 1/3’iinlin arteryel dolagimini saglar.
Internal iliak arterden ¢ikan orta rektal arterler, distal rektum ve
proksimal anal kanali besler. Inferior rektal arterler ise, internal
pudendan arterden dallanir, anal kanalin her iki yaninda iskioanal
fossadan gecer. Dentat ¢izgi hizasinda, submukozada, inferior ve
superior rektal arterler arasinda intramural kollateraller mevcuttur.
Rektal iskeminin diisiik siklikta goériilmesinin sebebi, bu kollateral
arterler tarafindan da beslenmesidir (Moonka and Carmicheal,
2019).

Venoz drenaj

Rektumun ¢ogunda, kan superior rektal vene, oradan da
inferior mezenterik ven aracilifiyla portal sisteme drene olur.
Rektumun distali ve anal kanaldan gelen kan, orta ve inferior rektal
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venler araciligiyla internal iliak vene drene olur (Barleben and Mills,
2010).

Innervasyon

Spinal kanalin ilk ti¢ lumbar segmentinden ¢ikan sempatik
sinirler, rektumun innervasyonundan sorumludur. Lumbar bdlgeyi
terk ettikten sonra, preaortik pleksusta yeniden birlesir ve aortik
bifurkasyonun kaudaline, oradan {ist rektuma ulasir. Burada sag ve
sol dallara ayrilarak, pelvisin her iki yanindan parasempatik sinir
dallariyla birlesir. Parasempatik sinirler, kaudal ii¢ sakral sinir
kokiinden ¢ikar, ardindan anteriordan ilerleyerek sempatik liflerle
birlesir ve pelvik pleksusu olusturur. Pelvik pleksus, levator
anikasimin laterali ve superiorunda bulunur; parasempatik ve
sempatik lifleriyle iiriner ve genital organlarin innervasyonunu
saglar (Barleben and Mills, 2010; Moonka and Carmicheal, 2019).

Anal kanal da sempatik ve parasempatik liflerden dal alir.
Her ikisi de internal anal sfinkteri inhibe eder. Eksternal sfinkter,
dordiincii sakral sinirin perineal dali ve internal pudendal sinirin
inferior rektal dali ile innerve edilir. Levator ani, pudendal, inferior
rektal, perineal ve sakral sinirler tarafindan innerve edilmektedir.
Anal kanalin duyu hissi de inferior rektal sinirle tasinmaktadir. Anal
kanalin epiteli, dentat ¢izginin 2 cm proksimaline dek, sinir hiicresi
bakimindan oldukga zengindir (Barleben and Mills, 2010; Moonka
and Carmicheal, 2019).

Anal kontinans ve defekasyon

Barsak kontroliinlin olmasi igin, ii¢ ana element ¢ok
onemlidir: Duyu, Sfinkter, Rektosigmoid motilite ve rezervuar
fonksiyonu. Anal kanal, insan viicudundaki en hassas bolgelerden
birisidir, burada gaz-sivi-kat1 ayrimi yapilabilir. Dinlenme halinde,
kendisini ¢evreleyen sfinkter mekanizmasinin kas tonusu ve yiiksek
basinci dolayisiyla, kollabe haldedir. Yiiksek basing zonuna en
yiiksek katkiy1, IAS saglar. EAS paralize oldugunda, bazal anal
basing minimal miktarda degisir; bu da temelde IAS’m bazal anal
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basin¢tan sorumlu oldugunu gostermektedir. EAS, dinlenme halinde
aktif olmasiyla, diger ¢izgili kaslardan ayrilir. Postiiral degisiklikler
ve intra-abdominal basing artisina yol agacak hapsirma, Oksiirme,
Valsalva gibi manevralar, eksternal sfinkterin bazal tonusunu arttirir.
Eksternal sfinkter, ikinci sakral spinal segment tarafindan kontrol
edilmektedir (Barleben and Mills, 2010).

Rektosigmoid, ¢cogu zaman rahatlamis halde oldugundan,
feces i¢in bir rezervuar gorevi goriir. Rezervuar feges ile distandii
oldugunda, defekasyon baslama stimulusu gonderilir. Sol kolon,
fekal kitlenin asag1 propiilyonunu saglayan peristaltik dalgalar
baslatir. Rektum distandii oldugunda, internal sfinkter rahatlar
(rektoanal inhibitér refleks), ve eksternal sfinkter kasilarak
kontinans saglar. Comelme, rektum ile anal kanal arasindaki agry1
diizlestirir, Valsalva manevrasi eksternal sfkinter resistansini yener
ve pelvik taban asagi iner. Eksternal sfinkter, rahatlamasina sebep
olacak inhibitor sinyaller alirsa, defekasyon olusur (Barleben and
Mills, 2010; Pefia and Bischoff, 2015a).

Bu iic mekanizmadan, anal kontinans i¢in en 6nemli olanin,
rektosigmoid motilite ve rezervuar fonksiyonu oldugu
diisiiniilmektedir. Anorektal ~ malformasyonlu  hastalarda,
rektosigmoidin rezeke edilmesi, giin i¢inde pek c¢ok barsak
hareketine yol agacaktir. Kolonun bir parcasinin rezervuarsiz, direkt
anal kanala baglanmasi durumunda, kontinansin korunmasi igin,
hasta, ¢ok iyi korunmus bir anal kanala ihtiya¢ duyacaktir (Barleben
and Mills, 2010; Pefia and Bischoff, 2015a).

Kadinda genitoiiriner anatomi ve fizyoloji

Konu dolayisiyla burada yalnizca disi genitoiiriner anatomi
ve fizyolojiden bahsedilmistir.

Uterus ve overler

Uterus, uterin fundus, istmus ve serviksten olusan muskiiler
bir organdir. Uterus ve serviks, vajinanin anterior apikal kismiyla
devam eder ve utero-ovaryen ligamanarla overlere baglanir. Overler
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arteryel kan akimini, bilateral uterin arterlerden alir. Uterin arterler
internal iliak arterin anterior kismindan dallanir ve uterusun
lateralinden ileyerek overyen kan akimiyla anastomoz yapar
(Ridgeway and Attaran, 2014).

Uterus, mesanenin arkasinda ve rektumun 6niinde, orta hatta
yer alan bir organdir. Periton kalinlasmalari, ligamentum cardinale
(kardinal ligament), ligamentum latum uteri (broad ligament),
ligamentum  rotundum (round ligament) ve ligamentum
suspensorium ovarii’yi (infundibulopelvik ligament) meydana
getirir. Kardinal ligament, iist vajinay1 desteklemenin yaninda, derin
pelvisi, anteriorda paravezikal bosluk, posteriorda pararektal bosluk
ad1 verilen iki avaskiiler plana boler (Ridgeway and Attaran, 2014).

Vajina

Vajina, vestibulumdan iitterin servikse dek uzanan, rugal
katlantilardan meydana gelen liimenli bir fibromiiskiiler tiip
yapisindadir. Ust vajina, sakrum, koksiks ve lateral pelvik duvarlara,
kardinal ve uterosakral ligamentler ile baglanir. Anteriorunda,
mesane boynuna komsudur ve onu destekler. Posteriorunda rektal
ampulla, inferiorunda perineal body bulunur. Adventisya tabakasi,
perineal body seviyesi haricinde, rektumu rektovajinal septumdan
ayirir. Cerrahi esnasinda vajina ile komsuluklar1 arasinda bir fasya

varmig gibi goriinse de histolojik olarak bdyle bir fasyanin
varhigindan bahsedilememektedir (Stepp and Walters, 2015).

Perineum

Perinede, perineal membran adi verilen bir fibr6z bag doku
ile ayrilan, derin ve ylizeyel olmak iizere iki kompartman mevcuttur.
Perineal membran, pelvik ¢ikimin anterior yarisini kaplayan, yogun
fibromiiskiiler bir dokudur. Perineal membrana 6nceden “iirogenital
diyafram” adi verilmekteydi, ancak, arasinda kas bulunan iki kath
bir yapidan olugsmadigr kanitlandiktan sonra adi degistirildi.
Perinenin simirlar1 arasinda iskiopubik rami, iskial tuberositeler,
sakrotuberoz ligamentler ve koksiks bulunur. Iskial tiiberositeleri
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ayiran bir hat, perineyi, 6nde lirogenital {iggene, arkada anal iiggene
boler. Perineal body, bulbospongiosus, superfisyel ve derin
transverse perinei, perineal membran, eksternal anal sfinkter,
posterior vajinal muskularis tabakalarinin birlestigi, puborectalis ve
pubococcygeus kaslarinin insersiyo noktalarii ifade eder (Thomas
and Au-Yong, 2011; Stepp and Walters, 2015; Selcuk et al., 2018;
Padmanabhan, 2021).

Derin perineal kompartman, derin transverse perineus kasi,
eksternal tiretral sfinkter kaslarinin bir kismi (compressor urethrae
ve Uretrovajinal sfinkter), anal sfinkterin bir kismi ve vajinal
muskulofasyal baglantilardan olusur. Perinenin motor ve duyu
innervasyonu, pudendal sinirden saglanir. Beslenmesi, pudendal
arterdendir (Thomas and Au-Yong, 2011; Stepp and Walters, 2015;
Selguk et al., 2018; Padmanabhan, 2021).

Mesane

Mesane, iiriner sistemin rezervuari gorevi goren, liimenli,
kasli bir organdir. Bos oldugunda daha diiz, doldugunda globiiler
yapidadir. Superior yiizeyi ve list 1-2 cm’lik posterior kismi periton
ile kaphidir. Mesanenin anterioru ekstraperitoneal olup retropuik
alana komsudur. Mesane ve pubik kemilker arasinda adipoz doku,
pubovezikal ligamentler ve kas ile belirgin bir vendz pleksus
bulunur. Mesane inferiorunda, endopelvik fasya tarafindan ayrilan
anterior vajina ve alt uterin kistm bulunur (Thomas and Au-Yong,
2011; Stepp and Walters, 2015; Selguk et al., 2018; Padmanabhan,
2021).

Trigon

Mesane tabaninda, trigon adi verilen tggensel bir yapi
bulunur. Trigonun kenarlari, lateralde her bir iireteral orifis ve
inferiorda internal iiretral orifis olmak iizere, ii¢ orifisle ¢evrildir.

Intravezikal iireter yaklasik 1,5 cm uzunlugundadir ve
tamamen mesane duvariyla c¢evrili bir intramural segment ve
submukozal segmente ayrilir. Ureterin distal ve intramural kisimlari

227~



Waldeyer tabakasi ile g¢evrilidir. Waldeyer tabakasi proksimalde
ireterin intrinsik kas yapisina baglanir (Thomas and Au-Yong,
2011; Stepp and Walters, 2015; Selguk et al., 2018; Padmanabhan,
2021).

Uretra

Kadinlarda iiretra, pubik simfizisin posteroinferiorundan
gecer ve anterior vajinal duvara gomiliidiir. Posteriorda pubouretral
ligementlerle, anteriorda klitorisin suspensuar ligamentiyle pubisin
altinda asilidir. Uretra perineal membrani asarak, vestibulumdaki
eksternal iiretral meatusta sonlanir. Kadinlarda, internal sfinkter,
detrusor kasinin bir devami olup, otonomik kontrol altinda olan bir
diiz kastan olusur. Eksternal sfkinter ise, komsu oldugu, anterior
pelvik tabanin peritiretral ¢izgili kaslarindan anatomik olarak
ayridir; iretranin distal 2/3’iinde, ¢izgili kastan olusur. Istemli
kasilan bu sfinkterin en proksimali, iiretranin ¢evresini at nalina
benzer sekilde sarar. Burasi, kapanma basincinin en yiiksek oldugu
yerdir (Thomas and Au-Yong, 2011; Stepp and Walters, 2015;
Selcuk et al., 2018; Padmanabhan, 2021).

Embriyoloji

Anorektal ve tirogenital sistemler, “kloaka” ismi verilen
ortak bir embriyolojik yapidan olusur. Kloaka, iirogenital ve
anorektal kanallarin, fetal yasamin besinci haftasindaki ortak
kompartimanidir. Altinci ve yedinci haftalar arasinda, kloaka ikiye
ayrilarak, iiretra, mesane, vajina, anal kanal ve rektumu olusturur.
Kloaka gelisimindeki defektler sonucunda ortaya ¢ikan anorektal ve
iirogenital malformasyonlar, cocuklarda karsilasilan en siddetli
konjenital anomalilerdir (Kruepunga et al., 2018).

Kloakanin béliinme siireci tartismali olmakla birlikte, kabul
goren iki ana hipotez mevcuttur: Klasik, ana kitaplarda gegen,
“aktif” boliinme: One dogru konumlanmis olan iirorektal septum
kaudale dogru genisleyerek kloakay1 iki kompartimana boler.
Bundan yaklasik 30 sene Once ortaya atilmis bir diger, “pasif”
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hipotez ise soyledir: Urorektal septum, kloakal bélgedeki biiyiime
dolayistyla, kaudale dogru uzar, bu da embriyonun kaudal aksindaki
katlantinin agilmasina sebep olur. Bdylece altinci haftada ventral
iirogenital siniis ve ayr1 bir dorsal hindgut’a boliiniir. Altinci haftanin
sonunda, mezodermden gelisen iirorektal septum, tirogenital siniisi
anorektumdan tamamen ayirir. On ikinci haftanin sonunda, anal
kanal, vajinal ve tretral agikliklar olusmustur (Gupta et al., 2014;
Kruepunga et al., 2018; Moore, Persaud and Torchia, 2020).

Uretranin ¢ogunlugunu olusturan basit kolumnar
epitel, gestasyonun yedinci haftasinda cok katli hale gelir.
Gestasyonun sonunda bu epitel olgunlagsmis ve mesane ¢ikisinin
proksimalinde transizyonel epitel, ortasinda yalanci ¢ok katli ve ¢ok
katl kolumnar epitel, iiretral orifisin yakininda, distaldeyse ¢ok katli
skuamoz epitel halini almistir. Vajinal kanalim Miillerian kolumnar
epiteli, gestasyonun on sekiz-yirminci haftalar1 arasinda ¢ok katli
skuamoz vajinal mukozaya donligmiistiir. Otuz ikinci haftada,
muscularis proprianin bir i¢ ve dis tabakasi mevcuttur. Dogumda,
anorektal mukoza proksimalde yalanci ¢ok katli kolumnar epitele,
ortada transizyonel ve distalde skuamoz epitelden olusur (Robbins
etal., 2015).

Uretra, vajina ve anorektum ortak bir yapidan meydana gelse
de, morfolojik ve fonksiyonel olarak birbirlerinden farklidir.
Kloakanin mezenkimal hiicrelerinin farklilasmada 6nemli rol
oynadig1 diisiiniilmektedir. Kloakanin ayrismasinda, apoptoz, hiicre
cogalmasi ve olgunlagmasinin uygun miktarlarda bulunmasi sarttir
(Gupta et al., 2014).

Kadin genital sistemi

Gonadlar:

Gonadlar, gelisimin erken doneminde, gonadal kabart: adi
verilen steroidojenik mezodermde, bir ¢ift uzunlamasina ¢ikinti
seklinde olusur; erken donemde germ hiicreleri igermez. Primordial
germ hiicreleri, epiblastta ortaya ¢ikar, primitif serittte goc ederek,
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ticlincii haftada yolk sac’in posterior duvarina yerlesir. Ardindan
besinci haftada hindgut’in dorsal mezenterine paralel goc ederek,
altinc1 haftada genital kabartiya ulasir ve oogonia adini alir. Genital
kabartiya ulasmayan germ hiicreleri gelisemez (Ridgeway and
Attaran, 2014; Robbins et al., 2015).

Genital duktuslar:

Sekizinci gestasyonel haftaya kadar, disi ve erkek
embriyolari iki ¢ift genital duktus igerir: Paramezonefrik (Miillerian)
duktuslar ve mezonefrik (Wolffian) duktuslar. Paramezonefrik
duktuslar epitelin urogenital kabarti iizerinde yaptig1 yatak girintiye
denir. Bunlar kraniyelde intra-abdominal kaviteye acilir ve kaudale
dogru uzanir. Mezonefrik duktuslarin lateralinden go¢ ederek
mediyale dogru hareket eder ve orta hatta yaklasir. Cift halindeki
paramezonefrik duktuslar Onceleri bir septumla birbirinden
ayrilirken, sonradan birleserek uterin kanali olusturur. Bu duktuslar
birlestiginde, birlesmis uc¢lar urogenital siniisiin posterior duvarina
dogru, paramezonefrik tubul ad1 verilen bir ¢ikint1 yapar (Ridgeway
and Attaran, 2014).

Gonadlar gestasyonun yedinci haftasinda cinsiyet kazanarak,
Y kromozomunun eksikliginde disi yoniinde gelismeye baslar. Y
kromozomu olmadiginda, WNT4 geni (over belirleyici gen)
SOX9’un islevini inhibe eder. Bdylece, yedinci-sekizinci haftalar
arasinda, paramezonefrik duktuslar ii¢ ana boliime ayrilir: (1)
Abdominal bosluga acilan kraniyal kisim, (2) mezonefrik duktuslari
caprazlayan horizontal kisitm ve (3) Mezonefrik duktusun
medialinde yerlesmis birlesmis kaudal kisim. Paramezonefrik
duktuslar mediale dogru hareket ettiginde, pelvisten birlesmis
mezonefrik duktuslara dogru bir gelisen bir pelvik katlanti, broad
ligamenti olusturur. ki en kraniyal kisim fallop tiiplerine evrilirken,
birlesmis distal kisim uterus ve serviksi olusturur (Ridgeway and
Attaran, 2014).
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Vajina ve uterus:

Paramezonefrik duktuslarin ucu urogenital siniise ulastiktan
sonra, sinovajinal bulbuslar olarak bilinen iki evajinasyon, siniisiin
pelvik kismindan biiylimeye baslar. Bu bulbuslar ¢ogalarak vajinal
plate’i olusturur. Proliferasyon kraniyal diizlemde devam eder,
boylece uterus ile urogenital siniis arasindaki mesafe acilir.
Proliferasyon evresi, birinci evredir. Bu gelisim siireci, vajinanin iki
orijini oldugunu gostermektedir: Ust vajina (2/3) paramezonefrik
duktuslardan, alt vajina (1/3) ise urogenital siniisten gelisir.
Vajinanin liimeni, tirogenital siniisten hymen ile ayrilir (Robbins et
al., 2015).

Ikinci evrede, sag ve sol uterus, serviks ve iist vajina orta
hatta birlesir. Ugiincii evrede ise, orta hat rezorbe olarak, tek bir {ist,
orta ve alt {iterin kavite, tek servikal ve vajinal kanal ortaya ¢ikar.
Rezorpsiyon  herhangi  bir  seviyeden  baslayabilir  ve
tamamlanmayabilir (Robbins et al., 2015).

Eksternal genitalya:

Klokal membranin c¢evresindeki kloakal katlantilar,
gestasyonun lgiinci haftasinda olusur. Kloakal membranin
kraniyelinde bulunur ve birleserek genital ¢ikintiyr olustururlar.
Kaudalde bu katlantilar 6nde lirogenital, arkada anorektal katlantilari
olusturur. Urogenital katlantilarin her iki yaninda, ikinci bir set doku
elevasyonu goriiniir hale gelir. Sekizinci haftada en bastaki kloakal
membran tamamen ayristiginda, urogenital siniis genital
katlantilarin arasindan direkt disariya agilir. Genital ¢ikint1 uzayarak
klitorisi olusturur. Urogenital katlantilar labia minora, genital
siskinlikler labia majoray1 olusturur. Urogenital siniis acik kalarak
vestibulumu olusturur, buraya iiretra ve vajina agilir (Ridgeway and
Attaran, 2014).

Kloakal malformasyon

Kloakal malformasyonlarin  spektrumu, embryolojik
gelisimin nerede sonlandigina gore degisir. Gelisimin neden
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sonlandig1 tam olarak bilinmese de, bazi1 ¢alismalar, homeobox ve
sonic hedgehog sinyal yolagimi isaret etmektedir (Mauch and
Albertine, 2002; Williams IV et al., 2005). Anorektal
malformasyonlar genelde kaudal regresyon ile iliskilendirilir.
Kemirgenlerde, homeobox genlerinin eksikligi, WNT sinyal
yolagini inhibe ederek kaudal vertebral ve iirorektal defektlere yol
acabilmektedir (Mo et al.,, 2001). Farelerde, sonic hedgehog
genlerinin ablasyonunun, kloakal malformasyonlara yol agtig1
gosterilmistir. Persistan kloaka, c¢ogunlukla diger anorektal
malformasyonlarla eszamanli bulunur. Vertebral, anorektal,
kardiyovaskiiler, trakeo-6zefageal, renal ve uzuv anomalilerinin de
icinde bulundugu sendroma VACTERL sendromu denir. Kloaka
anomalilerinin ve anorektal malformasyonlarin, mezoderm,
endoderm ve ektodermdeki farklilasmalar esnasinda ortaya ¢iktigi
ve spinal anomalilerle es gestasyonel donemde gelistigi
diistiniildiiginde, kloakal anomalilerde sakral agenezi insidansi
yiiksektir (Huang, Chen and Li, 2016).

Kloakanin ventral ve dorsal kisimlari, doérdiincii ve yedinci
haftalar arasinda farkli hizlarda biiyiir. Bu, kaudal embriyonun
dorsal kismindaki predominant biiylimenin yavaslayarak, kaudal
embriyonun ventral kisminin daha hizli biiylimesine denk gelir.
Dorsal kloakanin neredeyse tamamen durmus biiyiimesi, kaudal
kloakanin oncelikle kuyruga gelismesi, ardindan kuyrugun
kaybolmasi ve bir kloakal membran olusmasiyla anlasilmaktadir.
Dorsal kloakanin regresyonunun yetersiz olmasi veya olmamasi,
onun sebat etmesine yol acar. Bu malformasyonlarda, kloakal
membranin dorsal kismi rahat ¢ok gelismis olup, anal agiklik
perinede daha ventralde ve {iirogenital siniliste daha kranialde
konumlanmigtir. Dorsal kloakanin asir1 regresyonu ise, anorektal
bileskenin stenozu veya atrezisine, internal anal sfinkterin ise
yetersiz gelismesine yol agar (Robbins et al., 2015; Kruepunga et al.,
2018).
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Simiflandirma

Miillerian anomaliler

Miillerian anomaliler, embriyolojik doneme gore, ii¢ grupta
toplanir: Gelisim geriligine bagli olanlar (Sinif I ve II), non-flizyon
anomalileri (Sinif Il ve IV) ve non-dejenerasyon anomalileri (Sinif
V ve VI). Amerikan Reprodiiktif Tip Dernegi (ASRM), Miillerian
anomalileri yedi sinifa ayirmaktadir (Tablo 1) (‘The American
Fertility Society classifications of adnexal adhesions, distal tubal
occlusion, tubal occlusion secondary to tubal ligation, tubal
pregnancies, Miillerian anomalies and intrauterine adhesions.’,
1988).

Tablo 1: Amerikan Reprodiiktif Tip Dernegi’nin Miillerian
Anomali Siniflamast

Smif | Anomali Goriintiileme
| Aplazi Uterus yoktur.
Hipoplazi Kiigiik uterus, normal zonal anatomi
kaybolmustur.
1 Unikornuat Tek tam gelismis uterin horn, serviks ve {ist

vajina, kontralateral tarafta tek uterin horn ile
iligkili olabilen rudimenter horn mevcuttur.

Il Didelfis Genis, tam geligmis uterin hornlar, birlesmemis
serviksler, iist vajina birlesebilir ve septum
rezorbe olabilir, ancak hastalarin %75’inde bir
septum mevcuttur.

v Bikornuat Ust-orta iiterin hornlarin, serviks ve {ist vajenin
fiizyon eksikligine isaret eden tek fundal kleft
(>1 cm), birlesmis segmentlerin degenerasyonu
birkornuate, non-dejenerasyonu bikornuate-
bikollisle sonuglanir. Hastalarin %25’inde vajinal
septum bulunur.

\% Septat Konveks, diiz veya hafif indentasyonlu (<1 cm)
fundal kontiir, myometrium/septumun {iterin
kaviteye indentasyonuyla birlikte (>1 cm).
Parsiyel Septum: Servikse uzanmayan septum.
Komplet veya Komplete Yakin Septum: Septum
serviksin eksternal os’una ulasir, vajinal septum
olabilir.
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VI Arkuat Normal fundal kontur, myometriumun veya
fibréz komponentin {iterin kaviteye minimal
indentasyonu (<1 cm).

VII Dietilbestrol T sekilli uterin kavite, tek serviks, dar/diizensiz
(DES) ile iligkili | uterin kavite ve uterin kavite adhezyonlari
anomaliler goriilir.

The American Fertility Society classifications of adnexal
adhesions, distal tubal occlusion, tubal occlusion secondary to
tubal ligation, tubal pregnancies, miillerian anomalies and
intrauterine adhesions. Fertil Steril. 1988 Jun;49(6):944-55. doi:
10.1016/50015-0282(16)59942-7. PMID: 3371491.

Gelisim geriligine bagli anomaliler, embriyolojik gelisimin
ilk asamasindaki problemlerden kaynaklanir. Bu evrede iki ayri
Miillerian duktus, primitif sag ve sol Fallop tiipleri, uterin hornlar,
serviks ve Ust 2/3 vajinaya evrilirler. Gelisim olmazsa f{iterin,
servikal ve/veya vajinal agenezi veya hipoplazi goriilir (Smif I).
Gelisim geriligi tek tarafli oldugunda, sonug, tek tarafli, iyi gelismis,
unikornuat uterin horn, serviks ve olasi bir kontralateral rudimenter
horn’dur (Sinif II). Rudimenter hornlar fonksiyonel endometrium
icerebilir ve mens esnasinda kanayabilir. Kontraleteral tarafla
komunikan olmayan rudimenter hornlar hematometraya ve siklik
agrilara sebep olabilir (Ridgeway and Attaran, 2014).

Nonfiizyon anomalileri, embriyolojik gelisimin ikinci
asamasinda meydana gelir. Bu asamada, iki ayr1 Miillerian duktus
sistemi ortada birlesir. Bu herhangi bir seviyede olabilir ve
tamamlanmayabilir. Fiizyon defektleri, Sinif III (uterus didelfis) ve
Smif IV (bikornuat uterus) anomalilerle sonuglanir. Didelfis ile
bikornuat arasindaki fark, flizyon defektinin seviyesiyle ilgilidir. Her
iki anomalide de dis fundal kontur normal olacaktir. Eger Miillerian
duktuslarin hi¢bir kismi birlesmezse (vajina harig), sonug¢ uterus
didelfistir. Uterus didelfisli hastalarin %75’inde, vajinanin fiizyona
ugramis kisimlart dejenere olmamistir ve vajinal bir septum
mevcuttur. Duktuslarin kaudal kisimlari, alt/orta uterin segmentlere
dek birlestiyse, bikornuate uterus olusur. Bikornuate uteruslu
hastalarin %25’inde vajinal septum da bulunur. Hem didelfiste hem
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bikornuate uterusta, iki ayr1 uterin kavite, iki servikal kanal ve
birlesmis olan kisimlar dejenere olmadiysa, iki vajinal kanal
mevcuttur. Dolayisiyla didelfis tanisi, uterin ve vajinal kavitelerin
sayisina gore degil, flizyon defektinin seviyesine gore konulur (62).

Non-dejenerasyon anomalileri, embriyolojik gelisimin
liclincii asamasindaki problemlerden kaynaklanir. Bu asamada,
uterus, serviks ve vajinanin birlestigi bolgeler dejenere olarak
rezorbsiyona ugrar. Rezorpsiyonun gerceklesmemesi, Smif V
(septat) ve Smif VI (arkuat) anomalilerle sonuglanir. Septat veya
arkuat uterus olmasi i¢in, dis fundal konturun normal olmasi
gereklidir. Bu, birlesme asamasinin (ikinci embriyolojik asamanin)
dogru ilerledigi anlamina gelir. Komplet septat uterusta, iki uterin
kavite, iki serviks ve iki vajinal kanal mevcuttur. Dolayisiyla, iki
uterin kavite, iki serviks ve iki vajinal kanal varliginda, tanm didelfis,
bikornuate uterus veya komplet septat uterus olabilir. Non-
dejenerasyonda, bazen vertikal yerine, transvers septum gortlebilir.
Asimetrik septasyon anomalileri, genelde Miillerian yapilarin
unilateral atrezisiyle birlikte goriiliir. Komplet transvers vajinal
septumlu hastalar, amenore ile prezente olabilir. Pelvik agr1 siklikla
eslik eder. Proksimal wvajinal septali hastalarda pelvik agri,
hematokolpos daha hizli geliseceginden, daha erken goriiliir.
Inkomplet transvers vajinal septumlu hastalar, siddetli vajinal akinti,
disparoni gibi semptomlarla prezente olabilir (Reuter, Daly and
Cohen, 1989; Ridgeway and Attaran, 2014; Pefia and Bischoff,
2015b; Robbins et al., 2015).

Anorektal malformasyonlar

Anorektal malformasyonlarin en 1yl bilinen
siniflamalarindan birisi, 1984°te Wingspread tarafindan 6nerilmistir.
Wingspread, rektal posun, puborektal sling’e gore pozisyonundan
yola ¢ikarak, ARM’leri al¢ak, orta ve yiliksek olmak iizere ¢
kategoriye ayirmustir. 2005 yilinda Krickenbeck Konferansi
sonucunda yayimlanan smiflama ise, ARM’ler fistiil olup
olmamasina, varsa lokasyonuna, ve rektal posun pozisyonuna gore
gruplandirilmiglardir (Holschneider et al., 2005) (Tablo 2).
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Tablo 2. Kiz Hastalarda Wingspread Siniflamast (1984)

ARM tipi Wingspread Siniflamasi
Anal Stenoz
Algak Fistiilsiiz Anal Agenezi
Eksternal Fistiil
Fistiilsiiz Anal Atrezi
Orta Rektovestibiiler/Rektovajinal Fistiillii Anal Atrezi

Rektal Atrezi
Yiiksek Fistiilsiiz/Rektovajinal Fistiillii Anorektal Agenezi
Kloakal Malformasyonlar

Holschneider, A., Hutson, J., Peria, A. et al. (2005). Preliminary
report on the International Conference for the Development of
Standards for the Treatment of Anorectal Malformations. Journal
of pediatric surgery. 40. 1521-6. 10.1016/j.jpedsurg.2005.08.002.

Tablo 3. Kiz hastalarda Krickenbeck Siniflamast (2005)

Major Klinik Gruplar Nadir/bolgesel varyantlar
Perineal (Kiitanoz) Fistiil Pos Kolon

Rektoiiretral Fistiil Rektal Atrezi/Stenoz
Rektovezikal Fistiil Rektovajinal Fistiil
Vestibiiler Fistiil H Fistiil

Kloaka Digerleri

Fistiilsliz Anal Atrezi

Anal Stenoz

Holschneider, A., Hutson, J., Peinia, A. et al. (2005). Preliminary
report on the International Conference for the Development of
Standards for the Treatment of Anorectal Malformations. Journal
of pediatric surgery. 40. 1521-6. 10.1016/j.jpedsurg.2005.08.002.

Klinik
Fizik muayene

Anorektal malformasyonlu yenidogan kiz bebekler, litotomi
pozisyonunda muayene edilmelidir; muayene esnasinda bir
yardimei, yenidoganin bacaklarini tutarak kaldirmalidir. Oncelikle
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labiumlar ayrilmali, herhangi bir acgikliktan mekonyum gelip
gelmedigi kontrol edilmelidir. Cok dar fistiillerlerde bebegin ilk
mekonyumu ¢ikarmasi 24 saati bulabilir. Anorektal malformasyonlu
hastalarda en sik goriilen Miillerian anomali, ¢ift hemivajina ile ¢ift
hemiuterus oldugundan fizik muayene esnasinda vulvada iki ayri
vajinal orifis goriilebilir. Dikkatli bir muayene, vajinal anomalilerin
farkedilmesi ve ayirt edilmesinde yardimeci olabilir.

Anorektal malformasyonlu kiz hastalarda en sik goriilen
defekt, vestibiiler fistiildiir. Bu durumda, labiumlar iki yana dogru
ayrildiginda, tiretral aciklik, hymen, vajinal orifis ve hemen altinda
vestibiiler fistiile ait orifis goriiliir. Rektovestibiiler fistiillii anal
atrezili hastalarda genellikle vajinal introitus normal olup bu
olgularda hymen bulunmaktadir. Rektovestibiiler fistiillii anal
atrezili kiz hastalarda eslik eden en sik Miillerian anomali ise vajinal
septum olup vajinal orifisin ortasinda bir zar veya ¢ift vajinal orifis
seklinde goriilebilir. Rektovestibiiler fistiillii anal atrezili kiz
hastalarda en sik ikinci Miillerian anomali olan vajinal agenezide
vestibulumda vajinal orifis yoktur, yalnizca iiretral meatus ile
rektovestibiiler fistiil mevcuttur (Bischoff, Levitt and Pena, 2013;
Pena and Bischoff, 2015g). Bu olgularda genellikle proksimalde kor
kisa vajina ile uterus bikornuatus veya uterus didelfis bulunabilir.

Kiz bebegin aniisii kapali, eksternal genitalyasi (labium
majus ve klitoris) hipoplazik ve yalnizca tek bir perineal orifisi
mevcut ise tan1 Persistan Kloaka’dir. Bu olgularda kromozom
analizi 46, XX olup cinsiyetleri kizdir. Bu hastalarin %90’1inda
iirolojik anomaliler yanisira %60’1inda ise i¢ genitalyada degisik
tiplerde Miillerian anomaliler eslik eder. Kimi bebekler ise perinede
tek bir aciklig1 olan skrotum veya labium majus/minus olarak ayrim
yapilamayan baca seklinde fallusa benzeyen bir genital yapiyla
dogarlar, Cloacal Dysgenezis veya kloakal varyantlar seklinde
isimlendirilen bu durumda kromozom analizi yanisira cinsiyet
gelisim bozuklugu ag¢isindan hastanin degerlendirilmesi gereklidir.
Konjenital adrenal hiperplaziye bagl cinsel gelisim bozuklugunda
perinede tek bir agiklik olup iiretra ve vajina ortak kanal vasitasi ile
perineye acilir; ancak burada aniis nomal yerlesimlidir ve siklikla
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fallik hipertrofi (yani klitoris hipertrofisi) mevcuttur, dolayisiyla bu
hipertrofik fallik yapinin i¢indeki korpora palpe edilebilir. Kloaka
anomalisi olan kizlarda, iirogenital siniistekinin tam tersine klitoris
hipoplazik/atrofik oldugundan, bu yapinin palpasyonu korporasi
olmayan sadece bir cilt katlantis1 oldugunu gosterecektir (Pea and
Bischoff, 2015g). Kloaka anomalili kizlarda ortak kanalin
uzunluguna gore ters oranda degisen biiylikliikkte proksimalde tek
veya cift vajina yer alabilmektedir, kloakal ortak kanala vajinalar
acilmaktadir; orifisi dar oldugu durumda hidrometrokolposla
karsimiza ¢ikabilmektedirler. Bazen duplike vajinadan biri tamamen
kor sonlanabilmektedir.

Kloaka ekstrofili kiz hastalarda, fizik muayenede, orta hat
defekti sonucu, iki hemi-mesaneden olusan mesane ekstrofisi,
bunlarin ortasinda ekstrofiye olmus barsak ¢ekum-terminal ileum
bolgesi ve plolabe olmus fil hortumunu andir1 bir ince barsak
segmenti, hipogastrik yerlesimli omfalosel ve anal atrezi mevcuttur.
Eksternal orifisleri hemi-mesanelerin hemen altinda yerlesimli
birbbirinden tamamen ayrik duran duplike vajinal introitus ve
laterallerinde bifid klitoris bulunur. Bu duplike vajenlerin her biri,
pubis ayriklik derecesine gore pelvisin lateraline dogru yerlesimlidir.
Oldukga ayrik iki hemi-uteruslar1 ve genelde normal overleri vardir.
Iki vajinal orifis, bazen ortada, bazen birbirinden olduk¢a uzakta ve
tireteral orifislerin yakininda saptanabilir; bazen de Miillerian atrezi
goriliir (Pefia and Bischoff, 2015d).

Kloakali hastalarin vajinal orifisin dar veya kor olmasi
nedeniyle %60’unda unilateral veya bilateral hidrokolpos gortiliir.
Hidrokolpos, mesane trigonuna bast yaparak, ektrinsik
iireterovezikal obstriiksiyon yaratip, megaiireter ve hidronefroza
sebep olabilir. Bu durum, batin muayenesinde, hidrokolpos ve
hidronefrozun tarafina gore bazen lokalize, bazen yaygin batin

distansiyonu seklinde kendini gosterebilir (Pefia and Bischoff,
2015b).

Hidrokolpos, yenidoganlarda, miidahale edilmemesi halinde,
etkilenen tarafta renal yetmezlige, ana damarlara basi etkisiyle ¢esitli
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derecelerde iskemiye ve batin i¢i basincin artmasi ve diyaframa basi
etkisiyle solunum zorluguna dahi yol agabilir. Hidrokolposun,
miimkiin olan en kisa siirede drene edilmesi gerekmektedir. Drene
edilemeyen hidrokolpos enfekte olarak pyokolpos haline gelecektir.
Drenen edilmeden vajinal/uterin perforasyon goriilmesi durumunda,
batin i¢ine yayilacak mukopiiriilan igerik, agir sepsise ve hastanin
kaybedilmesine sebep olabilir. Ayni1 zamanda, inflamasyon
dolayisiyla vajinada ve ¢evresinde, rekonstriiksiyonu engelleyecek
siddetli yapigikliklar ve skarlar meydana gelebilir (Levitt et al.,
2009; Pena and Bischoff, 2015b; Breech, 2016; Fanjul et al., 2019;
Vilanova-Sanchez et al., 2019; Wood, Reck-Burneo and Levitt,
2019; Goyal et al., 2020; Wood et al., 2020).

Obstriiktif Miillerian anomaliler, puberte sonrasi amenore,
dismenore, pelvik agri, rekiirren pelvik akinti veya infertilite gibi
semptomarla prezente olabilir. Bir hastada menstriiasyon goriilmesi,
obstriiktif Miillerian anomaliyi diglamaz. Agn siklik veya devaml
olabilir. Obstriiktif Miillerian anomalili hastalarda, sik idrara ¢ikma,
diziiri, hematuri ve iiriner retansiyon goriilebilir. Alcak vajinal
obstriiksiyonlarla iligkili rektal basing, tenesmusa da sebep olabilir.
Non-komiinikan unikornuat/bikornuat uterus, non-komiinikan
uterus didelfis, vajinal, servikal, fundal veya kombine Miillerian
agenezi/hipoplazi, komplet transvers vajinal septum, veya obstruktif
longitudinal  vajinal septumlu hastalarda, menstruasyonun
baglamasiyla akis engellendiginden, unilateral veya bilateral
hematometra, hematokolpos, hematometrakolpos ve hematosalpinks
goriilebilir. Bunlardan herhangi birinin goriilmesi, siddetli pelvik
agrilara sebep olur. Hidrometrokolposun drene olmamasi halinde,
vajinal/uterin perforasyon, veya menstriiel geriye akis sonucunda
batin i¢inde kan menstruel kanin birikimi, asendan bakteriyel
enfeksiyon, pelvik inflamatuar hastalik (PID), endometriosis, tubo-
ovaryen abse, sepsis ve hatta 6liime yol agabilir (Ridgeway and
Attaran, 2014; Berger-chen and Oelschlager, 2019).
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Anorektal malformasyonda miillerian anomalilerin tam
yontemleri

Direkt grafi

Anorektal malformasyonlu kiz ve erkek hastalarda,
dogumunun ilk 24 saatinde, posterior-anterior akciger grafisi ve
sakrumu da igerecek sekilde ayakta direkt batin grafisi ¢ekilmelidir.
Akciger grafisi, torasik vertebra ve kotlarin biitlinliiglinii gérmede,
Ozefagus atrezisi tanis1 koymada ve potansiyel kardiyak
malformasyon olasiligin1 degerlendirmede fayda saglar (Pefia and
Bischoff, 2015f).

Ayakta diiz karmm grafisi, duodenal/jejunoileal atrezi,
hemivertebra, sakral anomalileri degerlendirmeye yarar. Persistan
kloakal1 hastalarda, direkt batin grafisinde, hidrokolpostan kaynakl
pelvik bir kitle siliieti goriilebilir. Lateral karin grafisi ise, sakral
oranin Ol¢iilmesini saglar. Sakral oran, sakrumun vertikal
uzunlugunun, hastanin pelvisine olan oranini gostermekte ve oran
diistiikce, sakral anomali riski artmakta, barsak kontrolii prognozu
kotiilesmektedir (Pefia and Bischoff, 2015f).

Anorektal malformasyonlu hastalarda radyal kemikte defekt
gorilebilir. Bazen fizik muayenede ekstremite anomalileri oldukga

aciktir. Ancak kimi zaman sadece radyal kemikte goriilecek bir
defekt bizi siiphelendirebilir (Pefia and Bischoff, 2015f).

Ultrason

Anorektal malformasyonlu hastalarda, batin distansiyonu
gelismeden once abdominal, iiriner, pelvik, transfontanel ve spinal
ultrasonik incelemenin tamamlanmasi gereklidir. Bu hastalarin
%50’sinde, renal anomaliler eslik eder. Ozellikle Miillerian
anomalili anorektal malformasyonlu hastalarda, mesanenin
arkasindaki kistik goriiniim, hidrokolpos agisindan anlamlidir.
Hastalarin %30’unda, iki hemivajeni isaret eden ¢ift hidrokolpos
saptanir (Pefia and Bischoff, 2015f).
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Lumbosakral spinal ultrason, bu hastalarda eslik edebilen
tethered cord’u diglamak i¢in son derece Onemlidir. Hayatin
ozellikle ilk aylarinda (3 ayinda) spinal ultrason yapilmadiginda,
osifikasyon nedeniyle bu sans ortadan kalkmakta, lumbosakral
anomaliler igin bebek ve ¢ocuklarda anestezi/sedasyon gerektiren
manyetik rezonans inceleme (MRI) zorunlu hale gelmektedir
(Fitzgerald, 2011) .

Yiiksek basinch distal kolostogram- 3D Floroskopi

Distal kolostogramin, kolostomi agilmis olgularda definitif
ameliyat 6ncesi yapilmasi gereklidir. Once hastanin anal karalti
bolgesine 1 cm’den kii¢lik ¢apta madeni para flaster ile yapistirilir.
Bir Foley kateter, distal stoma agzindan yaklasik 5 cm kadar
ilerletilir. Balonu 2 ml serum fizyolojikle sisirilerek, verilecek
kontrast maddenin stoma agzindan geri ¢ikmasi engellenir. Katetere
hafif traksiyon uygulayarak, balonunun, kateterin agzini tam
tikayacak pozisyonda oldugundan emin olunur. Ardindan, suda
¢coOziiniir kontrast madde, Foley kateterin ucuna bagli 50 ml’lik
enjektorden basingli sekilde verilir. Bu esnada, antero-posterior ve
lateral pozisyonda, tercihen floroskopiyle goriintii alinir. Boylelikle,
kolostomi agzindan, en distaldeki atretik segmente kadar olan
uzunluk belirlenmis olur. Persistan kloakada, distal kolostogram,
distal barsak uzunluguna ek olarak, bazen ortak kanali, tek ya da ¢ift
hemivajinay1 gosterebilir. Genelde bu yontemle iiretra ve mesaneyi
doldurmak olduk¢a zordur ve beklenmez. Bu durumda, ortak
kanaldan bir kateter ilerletilip, buradan da kontrast madde verilerek
hem mesane hem vajina(lar), hem de distal barsak ans1 gosterilebilir.
Son yillarda, kontrast maddenin enjeksiyonu esnasinda hasta
dondiiriilerek ii¢ boyutlu floroskopik goriintiiler elde edilmektedir
(Pena and Bischoff, 2015f; Abdalla and De La Torre, 2017).

Kloakagram

Persistan kloakali1 hastalarda, ortak kanala ilerletilecek 5
veya 6Fr bir kateterden suda ¢6ziinen kontrast madde verildiginde,
antero-posterior ve lateral pozisyonlarda ¢ekilecek grafiyle
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mesanenin bir kismi, vajina(lar) ve rektum gosterilebilir. Bu grafiyi
cekerken, kateterin fazla ilerletilip mesaneye gonderilmesinden
kac¢imilmalidir (Pefia and Bischoff, 2015b).

Manyetik rezonans goriintiileme

Manyetik rezonans goriintiileme, pelvik anatominin
anlasilmasinda son derece dnemli bir tekniktir. Yumusak dokularin
yiliksek ¢oziiniirliikte goriintiistinii saglar. MRI sayesinde, overler,
tubalar, uterus ve vajinanin yapisi net goriintiilenebildiginden,
Miillerian anomaliler belirlenebilir. Ayrica tethered cord gibi spinal
anomalilerin gosterilmesinde faydalidir. Ancak, ortak kanalin ve
iretral uzunlugun 6l¢giilmesinde faydasi kisithdir. Bazi merkezler, bu
parametrelerin degerlendirilmesi i¢in, MRI ve floroskopiyi birlikte
kullanmaktadir (Wood et al., 2020).

Sistoskopi, vajinoskopi

Rektovestibiiler fistiillii anal atrezide, sisto-vajinoskopi,
vajinal ve servikal anomalilerin ortaya konulmasinda ve mesanenin,
mesane boynunun, iiretranin, liretral meatuslarin ve varsa fistiillerin
degerlendirilmesinde faydalidir. Bu sayede varsa ¢ift vajinal kanal
ve ¢ift serviks, ayrica inkomplet vajinal septumlar (transverse ve
longitudinal), vajinal atrezi gibi Miillerian anomaliler saptanabilir.
Vajinanin boyutu ve uzunlugu olciilebilir. Komplet ve obstriiktif
vajinal septumlar, fenestre ve Kkateterize edilebilir. Persistan
kloakada, bunlara ek olarak, sisto-vajinoskopi, ortak kanalin ve
iiretranin mesane boynuna uzunlugunun Olgiilmesinde, boylelikle
malformasyonun diizeltilmesinde izlenecek operatif yolun
belirlenmesinde faydalidir. Sisto-vajinoskopi esnasinda saptanacak
vajinal septum, hastanin iki hemiuterusu oldugunu gosterir. Uterin
anomaliler, infertilite ve diisiik ihtimalini olduk¢a arttirdigindan, bu
hastalarda bu taninin miimkiin oldugunca erken konmasi, ilerleyen
donemde hastanin jinekolojik bakimi ve sagligi agisindan ¢ok
onemlidir (Pefia and Bischoff, 2015h; Wood, Reck-Burneo and
Levitt, 2019).
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Laparoskopi

Miillerian anomalili anorektal malformasyonlu hastalarda
laparoskopik girisimler hem tanida hem tedavide iglev goriir. Uterus
didelfis ve bikornuate uterus gibi anomalilerin ortaya konulmasinda
faydalidir. Obstriiktif iiterin anomalilerde, rudimenter horn ve tuba
rezeksiyonu uzun yillardir siklikla  laparoskopik  olarak
yapilmaktadir. Ayrica, vajinal ve neoservikal rekonstriiksiyonun
laparoskopi yardimli yapildigi vakalar mevcuttur (Strawbridge et al.,
2007; Paul et al., 2019).

Anorektal malformasyon ve miillerian anomalilerde tedavi
yontemleri

Yenidogan doneminde hidrokolpos drenaji

Kloakal anomaliyle dogan hidrokolposlu hastalarda,
kolostomi agilmasi esnasinda hidrokolpos drenaji da yapilmalidir.
Eger hidrokolpos yeterince biiyiikse, vajinostomi acilmasi
planlanabilir. Ancak ¢ogu zaman, vajinanin igine yerlestirilecek bir
kateter, hidrokolpos drenajinda yeterli olmaktadir. Ayni anda hem
kolostomi agilacak hem de hidrokolpos drenaj1 yapilacaksa, ikisini
de yapmaya izin veren orta hat subumbilikal insizyon tercih
edilmelidir. Bu insizyonla pelvik anatomi hakimiyetli oldukga
yiiksektir (Pena and Bischoff, 2015e).

Hidrokolposu mevcut persistan kloakal1 hastalarin %60°1nda
iki  hemivajen, dolayisiyla bilateral hidrokolpos olabilecegi
unutulmamalidir. Bu durumda, tek hemivajene yerlestirilecek
kateter, kontralateral taraftaki hidrokolposu drene etmez. Bunun
icin, tek hemivajen insize edilerek, diger hemivajen ile arasindaki
septum fenestre edilmeli, boylece tek kateterle iki vajinal kanalin da
drenaj1 saglanmalidir. Disloke olmamasi agisindan pigtail kateterler
tercih sebebidir (Pefia and Bischoff, 2015¢).
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Posterior Sagittal Ano Rekto Vajino Uretroplasti (PSARVUP)

Ortak kanali 1 cm’den kisa olan persistan kloaka
hastalarinda, rektum vajinadan ayrilir. Bundan sonra, total irogenital
mobilizasyon yapmak veya vajinayi liriner trakttan ayirmak yerine,
vajinanin sadece lateral ve posterior duvarlari, vajinanin kenarlarinin
neolabiumlara dikilmesine yetecek kadar mobilize edilir. Boylece,
iretra veya tretra ile vajina arasindaki ortak duvara girisim
yapilmamaktadir. Bu islemin kozmetik sonucu miikemmeldir. Bu tip
kloakalara “Tip 1 kloaka” adi verilmistir (Pefia and Bischoff,
2015b).

Total Urogenital Mobilizasyon (TUM)

Ortak kanalin uzunlugu 3 cm’den kisa ve iiretranin
uzunlugunun en az 1,5 cm oldugu persistan kloakali hastalarda,
hastanin rekonstriiksiyonu total urogenital mobilizasyon ile
saglanabilir. Hasta pron pozisyonda yatirilir. Sakrumun ortasindan
tek perineal orifise dek tek insizyon yapilir. Ortak kanal tam ortadan
acilarak, malformasyonun internal anatomisi ortaya konulur.
Oncelikle rektum vajinadan ayrilir. Hastada iki Miillerian sistem
mevcutsa rektum iki hemivajinanin ortasinda bulunur, genellikle
vajinal septumun posteriorundaki bir ufak orifise agilir. Rektal
orifisin ¢evresine multipl 5/0 ipek ile aski siitiirleri konularak esit
traksiyon saglanir. Ardindan, rektum ve vajina(lar) arasinda bir
diseksiyon plani yaratilarak bu planda rektum vajinadan ayrilir.
Rektum ve vajina/lar birbirinden tamamen ayrildiginda, rektum
perineye, sfinkterin oldugu bolgeye dogru rahatlikla inebilecegi
sekilde diseke edilir. Multipl 5/0 ipek siitiir ile tirogenital kompleksin
¢evresine ve vajinanin lateral duvarlarina yerlestirilir ve ortak kanal
klitorisin 5 mm posteriorundan boliintir. Boylece tiim iirogenital
kompleks, en-bloc sekilde mobilize edilir. Urogenital siniis,
anteriorda iiretra ve mesane boynu posterior pubik simfizisten ve
liretranin ~ suspensuar ligamentlerinden ayrilarak {irogenital
mobilizasyon kolaylastirilir. Rekonstriiksiyon icin gerekli ve yeterli
oldugu kadar mobilizasyon yapilmasina dikkat edilmelidir, asir1
diseksiyondan kacinilmalidir. Urogenital kompleks yeterince
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mobilize oldugunda, ortak kanal, iki lateral flep yaratacak sekilde
boliiniir ve iiretra klitorisin 5 mm posterioruna dikilir. Amaliyatin
baslangicinda anal stimiilator ile perineal raphe boyunca kas
kompleksinin anterior ve posterior limitleri belirlenmis olmalidir.
Vajinal intraoitoplasti yani vulvoplastiye gecilmeden 6nce, sfinkter
kompleksinin yerlesiminin dogrulanmasi1 6nemlidir. Anal sfinkter ve
perineal body’nin limitleri isaretlendikten sonra (yenidoganda
cogunlukla 1.5 cm’dir) vajinal intraoitoplasti i¢in ne kadar alan
kaldig1 belirlenir. Tiim yapilar ge¢ emilen siitiirlerle dikilir (Pefia,
1997; Levitt and Peiia, 2010).

Ortak kanal 3 cm’in ilizerinde veya iiretranin uzunlugu 1.5
cm’den kisaysa, total ilirogenital mobilizasyon (TUM) yontemiyle
onarim genellikle tek basina yeterli degildir; bu durumda
transabdominal genisletilmis TUM teknigi kullanilir (Pefia, 1997).

Transabdominal genisletilmis TUM

Mesane domuna traksiyon uygulanir, mesanenin lateral
baglari kesilerek cerrahi alanin daha net goriilmesi saglanir. Orta hat
insizyonu pubise kadar uzatilir. Mesane ve pubisin posterioru
arasinda, TUM ile agilmis bosluk goriilmektedir. Urogenital siniis
daha sonra mesane ve pubis arasindan, bu bosluktan yukariya ¢ekilir.
Bu noktada, mesane ve iretranin pelvik avaskiiler baglari
kesilmektedir. Eger bu serbestlestirme yeterliyse, tekrar posterior
sagittal insizyona donerek, liretra ve vajina, TUM’da anlatilan
teknikle onarilir. Bu yeterli degilse, vajinanin iriner trakttan
ayrilmas: gereklidir. Bu durumda iirogenital seperasyon teknigi
uygulanir (Pefia and Bischoff, 2015b).

Urogenital seperasyon

Transabdominal genisletilmis TUM tekniginin yeterli
olmadig1 durumlarda, iirogenital seperasyon kullanilir. Vajina ne
kadar distalde yerlesikse, batin icinden serbestlestirmesi o denli zor
olur. Ureterlerin, lateralden mediale, ortak kanal bolgesinden gegtigi
unutulmamahdir. Islem basinda sistoskopi ile iireterlere stent
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yerlestirilerek yerleri kesinlestirilir. Bu islem, mesane insizyonuyla
da yapilabilir. Bir asistan, mesanenin i¢ine iki parmagmni
yerlestirerek, kaudale dogru traksiyon yapar. Vikril siitiirlerle uterus
veya hemiuterus aksi yone c¢ekilir. Boylelikle vajina(lar) ve tiriner
trakt arasinda bir plan olusturulur. Ortak kanal, {iretradan baslayarak,
mesane boynu, trigon ve mesanenin bir kismini da i¢ine almaktadir.
Cerrah, mesane ve vajina(lar) arasinda calisir. Tiim diseksiyon, ince
igne koterle yapilir. Diseksiyon esnasinda mesaneyle vajinal duvar
kalinligimin esit oldugundan emin olunmali, herhangi birinin asir1
incelmedigi gozlenmelidir. Yapilar birbirinden ayrildiktan sonra,
rekonstriiksiyona gecilebilir (Pefia and Bischoft, 2015b; Wood et al.,
2020).

Vajinal Switch

Bu yontem, sadece belli bir anatomik yapiya sahip hastalarda
kullanilir. Bu hastalarin iki olduk¢a ayrik hemivajinasi, vajinal
septumu, iki hemiuterusu, dolayisiyla bilateral oldukc¢a genis
hidrokolposu vardir. Bir hemiuterus ile digeri arasindaki mesafe, her
iki hemivajinanin vertikal uzunlugunundan daha uzun oldugunda,
hasta vajinal switch manevrasi i¢in iyi bir adaydir. Bu manevrada,
bir hemiuterus feda edilirken, over ve overin kanlanmasi korunur.
Vajinal septum eksize edilir. Her iki dilate hemivajina, tek bir vajina
olacak sekilde tubularize edilir ve bir tarafin domu, hemiuterusun
rezeke edildigi bolge, yeni switched-down vajinanin en alt kismi
haline gelir. Hastanin vajinal switch operasyonu i¢in uygun oldugu
diisiintiliiyorsa, operasyonun baglarinda, yalnizca bir hemivajinanin
iiriner traktustan ayrilmasi ve diger tarafin kan akiminin kollanmasi
yeterlidir. Bu manevrada, switch yapilan vajinanin kan akimi, diger
hemivajinanin kan akiminin korunmasina bagldir. Tki hemiuterus
arasindaki mesafe yeterince uzun degilse, bu durumda her iki

hemivajenin trigondan ve uriner trakttan tamamen ayrilmasi
gereklidir (Bischoff et al., 2013).
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Vajinal Replasman

Vajinal replasman, vajina(lar)in ¢ok kisa veya pelviste ¢ok
yukarida yerlesmis oldugu durumlarda tercih edilir. Vajinanin
replasmanda genelde rektum veya kolon kullanilmakla birlikte, daha
nadiren ince barsak segmentleri tercih edilir. Kimi cerrahlar farkl
metodlarda ekspanse olan lokal dokular1 kullanmaktadir (Pefia and
Bischoff, 2015b).

Rektum ile vajinal replasman:

Hastanin anatomisine gore, vajinal replasmanda rektum
kullaniminin birka¢ yontemi mevcuttur. Hastanin rektumu ¢ok dilate
ise, rektum longitudinal boliintip, her iki boliimiin damar yapilari
muhafaza edilir. Bu béliimlerden 6ndeki neovajina haline gelecek,
digeri rektum olarak kalacaktir. Vajina ve rektumun her ikisi de
tubularize edilir. Fistiil gelismemesi i¢in, her iki yapi, 90° farkli
yonlere dogru dondiirtilerek, iki siitlir hattinin {ist {iste gelmesine
engel olunur. Eger hastanin internal genital yapilar1 varsa,
neovajenin proksimali ile mevcut kisa vajina arasinda anastomoz
yapilmalidir (Pena and Bischoff, 2015b; Wood, Reck-Burneo and
Levitt, 2019). Ancak ¢ocuklarda ilk definitif operasyon sirasinda bu
anastomozu yapmak genellikle miimkiin olamayabilir; bu olgular
ergenlik oncesi donemde iistteki kor yapilarda hidrometrokolpos
gelisimi agisindan dikkatle takip edilmelidir ve bu asamada iist
vajinal anastomoz yapilmalidir. Hastanin internal genital yapilar
yoksa, neovajinanin proksimali kendi ilizerine kor olacak sekilde
kapatilir ve yalnizca cinsel iligkide islev goriir (Pefia and Bischoff,
2015b).

Rektumun intramural damarsal yapilart milkemmeldir. Bu
sebeple, rektumun biiyilkk bir kismimi, eksternal yapilarin
ligasyonuyla diseke edebilir, yine de beslenmesi bozulmayan bir
rektum elde edebiliriz. Bunun i¢in, eksternal damarsal yapilarin ve
yapisikliklarin rektum duvarina olduke¢a yakin ligate edilmesi, ancak
rektum duvarina zarar verilmemesi, ayrica rektumun proksimalinin
inferior mezenterik damarlardan beslenmesinin bozulmamasina
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dikkat edilmesi gereklidir. Ciinkii bu manevra sonrasinda rektumun
beslenmesi tamamen intramural beslenmeye bagli olacaktir.
Vajinay1 replase edecek rektum bolgesinin inferior mezenterik bir ya
da iki damardan beslenmesi sarttir. Neovajina, distalde neolabiumlar
ile anastomoz edilir. Ardindan perineal body ve rektum normalde
oldugu gibi rekonstriikte edilir (Pefia and Bischoft, 2015b).

Hastanin rektumu dilate degil ancak yeteri uzunluktaysa,
rektovestibiiler fistiil ve rektumun en distal kism1 neovajina olarak
kullanilip, iist rektum veya sigmoid neorektum olacak sekilde
mobilize edilebilir. Bunun igin, distal rektumun damarlarinin
korunmasi gereklidir. Rektumun mezenterinin, gastrointestinal
sistemin geri kalaninin mezenterinden tamamen farkli oldugu akilda
bulundurulmalidir. Ince barsak ve kolonda, mezenter, barsaga
yalnizca “mezenterik yiiz’den ulasir. Rektum ise, “mezorektum”
ismini almig, damarli yagh bir tabakayla tamamen c¢evrilmistir.
Distal rektumun kan akiminin korunmasi i¢in, barsak duvariyla yaglh
tabaka arasinda bir plan yaratmak gereklidir. Mezorektum ve barsak
duvar1 arasindaki diseksiyon, oOnceden belirlenen, distalinin
neovajina, proksimalinin neorektum olarak rekonstriikt edilecegi
seviyeye kadar, rektal duvarda ¢epecevre devam eder. Rektumun
boliinmesinden dnce, proksimaldeki segmentin rahatlikla perineye
uzanacak uzunlukta oldugundan emin olunmalidir. Bu noktada, fazla

distale konumlandirilmis bir sigmoid stoma, bu plani bozar (Pefa
and Bischoff, 2015b).

Rektumdan neovajina yaratilmasinin bir diger yonteminde,
kombine longitudinal kesiyle distal rektum kullanilir. Eger rektum
dilate veya yeterince uzun degilse, vajinal replasman kolon ile
yapilir (Pefia and Bischoff, 2015b).

Kolon ile vajinal replasman:

Sol transvers ve inen kolonun damarsal beslenmesi, vajinal
replasman i¢in kullanilmnasina izin verecek kadar yeterlidir.
Kolonun distal kismi1 anal ppulltrough icin kullanilir; rektosigmoid
kolondan pedikiillii flep ile neovajina olusturulur. Bunun i¢in stoma
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distalinde kalan barsak uzunlugunun kolon pulltrough ve vajinal
replasman i¢in yeterli uzunlukta olmasi gerekmektedir. Distal stoma
altinda yeterli barsak uzunlugu olmayan olgularda stoma bozularak,
bu kismin neovajina olarak kullanilmasi miimkiindiir. Sol kolon
greftinin pedikiilii perineye sigmoid kolonun ulagsacagindan daha
kolay ulagmaktadir (Pefia and Bischoff, 2015b).

Ince barsak ile vajinal replasman:

Ince barsagin dolasimi, asag1 cekilen barsagin pedikiiliiniin
hafif donmesiyle dahi etkilenebileceginden, vajinal replasman igin
ince barsak kullanimi miimkiin oldugunca tercih edilmemektedir.
Kullanilmasi gerektiginde, terminal ileum tercih edilebilir. Cekumda
mezenter uzunlugunun, superior mezenter aksin uzunluguna denk
oldugu, Pena ve ark. tarafindan gézlemlenmistir (Pefia and Bischoff,
2015b). Terminal ileumun, ileogekal valfe 10 cm proksimali
incelenirse, mezenterin ¢ekumdakinden uzun oldugu goriilebilir.
Daha proksimale gidildiginde, mezenterin daha da uzun oldugu
goriiliir. Ince barsagin en uzun mezenterinin ileocekal valfin
yaklagik 15 cm proksimalinde bulundugu diisiiniilmektedir. Bu
sebeple, bu segment vajinal replasman i¢in uygundur. Hangi
damarlarin kesilip hangilerinin korunacagina, goézlem ile karar
verilmektedir. Barsagin bu segmenti neovajina olusturulmak {izere
asag1 c¢ekilirken ¢ok dikkatli olunmalidir, zira damarlarin hafifce
donmesi dahi, iskemiye neden olur (Pefia and Bischoff, 2015b;
Wood, Reck-Burneo and Levitt, 2019; Wood et al., 2020).

Obstriktif Miillerian anomaliler

Miillerian yapilarin obstriiksiyonu, hastanin batin1  ilk
acildiginda, Fallop tiiplerinden 3 Fr sonda ilerletilip serum fizyolojik
ile irige edilerek, vajinadan sivinin gelip gelmedigine bakarak
kontrol edilmelidir. Bu kontrol sonrasi Miillerian yapilarin bir
tarafinin agik, bir tarafinin obstriikte oldugunun saptanmasi halinde,
obstriikte olan kisim rezeke edilmektedir. Bilateral obstriiksiyon
saptanmas1 halinde, yapilar oldugu gibi birakilip, hasta 6zellikle
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puberte déneminde yakin takip edilmektedir (Pefia and Bischoff,
2015b).

Vajinal Septum

Non-obstriiktif vajinal septum eksizyonu:

Non-obstriiktif vajinal septa, vajinal malformasyonlarin
%12’sini olusturur. Bu hastalarin %60’unda bikornuate uterus
mevcuttur. Oncelikle mesaneye bir foley kateter yerlestirilir. Amacg,
septum dokusunu, serviks, mesane veya rektuma zarar vermeden
eksize etmektir. Longitudinal vajinal septumlar oldukc¢a iyi
vaskiilarize olur. Bu sebeple, unipolar koter kullanilarak, vajina
duvarina yakin, ancak duvara zarar vermeyecek mesafeyi birakarak,
septumun dnce anterioru, ardindan posterioru eksize edilir. Mukozal
defekt gelismesi halinde, emilebilir siitiir ile yaklastirilir.
Postoperatif vajinal tampon kullanilmasina gerek yoktur (Ridgeway
and Attaran, 2014).

Obstriiktif longitudinal vajinal septum:

Anorektal malformasyonlu olgularda uterus didelfis goriilme
ihtimali olduk¢a yiiksektir. Bazen bir hemiuterus acik, birisi
obstriikte olabilir. Obstriiksiyon vajinanin distaline dogruysa, alt
kanalm fizik muayenesi esnasinda bulging gériilebilir. i1k asamada,
bulging veren vajinal duvar ponksiyone edilerek, dogru diseksiyon
plani belirlenir. igneden kan geldiginde, bu doku koter ile insize
edilerek obstriikte hemivajene giris saglanir. Allis klempleri bu
insizyonun g¢evresine yerlestirilerek, kavite degerlendirilir ve septum
insize edilir; septumun medial kenar1 eksize edilirken, iiretraya zarar
vermemeye dikkat edilmelidir. Septum tamamen eksize edilerek
mukozal kenarlar emilebilir siitiirlerle yaklastirilmalidir. Yenidogan
doneminde goriillemeyen serviks ve obstriikte vajinal kanal ¢ogu
zaman anormal goriinlimde olur, ergenlik Oncesi ve ergenlik
doneminde bu olgular yeniden dikkatle degerlendirilmelidir
(Ridgeway and Attaran, 2014).
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Transvers vajinal septum

Transvers vajinal septum, vajinanin {ist (%46), orta (%40) ve
alt (%14) 1/3’linde bulunabilir. Komplet veya inkomplet olabilir ve
kalinlig1 degiskendir. Septumun bu 6zellikleri, cerrahi yaklasimi
belirler. Ince ve alcak yerlesimli transvers septumlar, genelde
kolaylikla rezeke edilebilir. Valsalva manevrasiyla septumda bir
bulge gozlenemiyorsa, burasi igneyle ponksiyone edilip, koyu kanli
materyal aspire edildikten sonra diseksiyon plani goriiniir hale gelir.
Transvers septum makas veya koter yardimiyla perfore edilir.
Septum tamamen eksize edildikten sonra, iist vajinal mukoza, alt
vajinal mukozaya emilebilir siitiirlerle yaklastirilir. Vajinal stenozun
Onlenmesi igin, postoperatif ilk birka¢ haftada vajinal mold
kullanilmast onerilmektedir (Ridgeway and Attaran, 2014). Kalin
transvers septumlarda, mesaneye bir Foley kateter yerlestirilir.
Septum perfore edildikten sonra, eksizyon esnasinda rektum siklikla
muayene edilmeli ve diseksiyon acgisinin bozularak rektumun
yaralanmasindan kaginilmalidir. Septum eksize edildikten sonra,
proksimal ve distal vajinal mukoza birbirine yaklastirilir. Kalin bir
septum tamamen insize edilirse, proksimal ve distal kisimlarin
mukozalart gergin sekilde birbirine yaklasacak pozisyonda
olabileceginden, z-plasti teknigi kullanilabilir (Ridgeway and
Attaran, 2014; Sardesai, Dabade and Chitale, 2015).

Kloaka ekstrofisinde genital rekonstriiksiyon
prensipleri, persistan kloaka hastalarindaki gibidir (Pefia and
Bischoff, 2015d).

Prognoz

Miillerian anomalili, anorektal malformasyonlu hastalar
uzun siireli takip edilmelidir. Piiberte doneminde normal
menstruasyon goren hastalar, cinsel iligkiye baglamadan 6nce genel
anestezi altinda degerlendirilmeli, intraoitus’un coitusa uygun
genislikte olup olmadig tesbit edilmelidir.

Neovajinanin, neovulvaya anastomoz edildigi bolgede
striktiir gelisebilir. Vajina zarar goérmediyse ve uzun, dar bir
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yapidaysa, striktiir tedavisinin, ayaktan takip ve dilatasyonlarla,
cinsel iligki baglamadan 6nce tamamlanmasi gerekir.

Miillerian anomalili anorektal malformasyonlu hastalarda,
yetiskin doneminde, prematiire dogum, diisiik, tubal gebelik, tuba-
ovaryen abse ile Kkarsilagiimasi olasidir. Vajinal replasman
tedavisinde kolonun kullanildig1 vakalarda, nadiren malignensi ve
inflamatuar barsak hastaligr gelisebilir. Tuba-ovaryen abseler
tekrarladiginda, unilateral Miillerian yapilarin  rezeksiyonu
gerekebilir (Levitt, Hong and Midulla, 2004; Pefia and Bischoff,
2015b).

Kloaka ekstrofili hastalarda, 1960°tan 6nceki tiim yayinlarda
hastalar kaybedilmis, 1960°ta Peter Rickham birisi yasayan dort
hasta raporlamistir. Yakin zamana dek bu hastalarin ¢ogunlugu
kaybedilmekteydi. Son zamanlarda, pediatrik {irogenital
malformasyonlar konusunda 6zellesmis merkezlerin ve tecriibenin
artmasiyla, bu hastalarin yasam sanslar1 ve hayat kaliteleri
artmaktadir (Rickham, 1960; Pefia and Bischoff, 2015c).
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BOLUM IX

Congenital Duodenal Obtruction

Nurcan COSKUN!

Congenital duodenal obstruction is the term commonly used
to describe congenital blockages of the duodenum. When it comes
to intestinal blockages during the neonatal era, it ranks second after
the jejunum (Patterson et al., 2022). There are two types of
congenital duodenal obstructions: intrinsic and extrinsic. Extrinsic
causes include the preduodenal portal vein, rotation anomaly (ladd
bands), annular pancreas, and the third portion of the duodenum
being compressed by the superior mesenteric artery, whereas atresia,
stenosis, and web (diaphragm) are regarded as intrinsic causes.
Intraluminal blockages may also accompany extrinsic causes
(Durakbasa, 2022).
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Epidemiology

Among newborn abnormalities, duedonal blockage is one of
the most prevalent. One in every 5000 live births had it. In the
duodenum, intestinal atresias account for 40% of cases. It is widely
acknowledged that there is no difference in the gender distribution,
although certain research suggesting that it is more prevalent in male
babies (Durakbasa, 2022).

Embryology And Etiology

From an embryological perspective, the duodenum arises
from the cranial portion of the midgut and the caudal portion of the
foregut. The primitive gut has the shape of an epithelial tube and
forms during the fourth week of intrauterine development. This tube
is surrounded by mesenchyme. Weeks five and six of pregnancy The
surrounding mesenchyme remains narrow, despite the proliferation
of epithelial cells in the ensuing weeks. The epithelial cells
completely fill and seal the lumen as they proliferate. The intestine
starts to expand quickly between the eighth and tenth intrauterine
week, and the epithelial cells start to die. As a result, the lumen is
canalized and reopened. The result is the emergence of the
duodenum, which has an epithelium-covered inner wall. Disruptions
in the duodenum can lead to intrinsic blockages (Applebaum &
Sydorak, 2012).

One of the extrinsic causes is pancreatic development
disorder, or annular pancreas. Three buds—two ventral and one
dorsal—develop into the pancreas. The ventral buds then rapidly
converge and adhere to one another. The ventral bud shifts from right
to left with the duodenum in the seventh intrauterine week as it
grows more quickly than the duodenum, passing behind it. The
pancreas is formed when it unites with the dorsal bud. When the
dorsal bud is unable to finish rotating, the pancreas grows into a
structure that encircles the duodenum, resulting in an annular
pancreas (Applebaum & Sydorak, 2012).
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Classification

Congenital duodenal blockages have two different
etiologies:

1. Intrinsic: the duodenum's lumen contains the obstruction.
Intrinsic reasons include web (diaphragm), stenosis, and atresia.

2. extrinsic: This happens when pressure from outside causes
the duodenum to narrow. Extrinsic causes include duplication cyst,
congenital Ladd bands, preduodenal portal vein, and annular
pancreas (Basaklar, 2006).

Three forms of duodenal atresia were distinguished by Gray
and Skandalakis:

The most prevalent type is Type 1. It happens when the
lumen is blocked by a mucosa and submucosa membrane. Likewise
known as the duodenal diaphragm. Occasionally, the membrane
stretches and assumes the shape of a windsock. Stated differently,
the obstruction lies further away from the point at which the
membrane attaches to the duodenal wall. Signs of partial obstruction
appear if there is a hole in the middle of this membrane, allowing a
tiny amount of bile and air to pass farther distally.

Type 2: The duodenum's two atretic ends are separated by a
fibrous band that lacks a lumen. A mesenteric deficiency does not
exist.

Type 3: The two atretic ends of the duodenum are not
connected. The ends of the atoms are isolated from one another. The
mesentery has a VV-shaped defect (Applebaum & Sydorak, 2012).

Related Anomalies

In addition to duodenal blockage, 38-55% of patients also
exhibit additional abnormalities. The conditions that most frequently
accompany it are tracheoesophageal fistula, esophageal atresia,
congenital cardiac defects, and Down syndrome. Moreover,
problems with the pancreas, biliary tract, and urinary system can be
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observed, along with malrotation of the midgut, situs inversus,
anorectal malformations, intestinal atresia at different levels, spinal
abnormalities, cloacal abnormalities, and anorectal malformations
(Choudhry et al., 2009).

Clinical Features

Pregnancy-related polyhydramnios occurs in 40-50% of
individuals. Polyhydramnios-related prematurity and premature
birth are frequent. Patients who do not receive a prenatal diagnosis
often experience bilious vomiting in the first 48 hours of life. These
babies' vomiting is not bilious, and the blockage is rarely close to the
Vater ampulla. Meconium may pass from the newborn. This does
not rule out duodenal blockage that develops at birth. There isn't any
widespread abdominal distension because the restriction is at the
upper level. The area around the stomach may feel full. Duodenal
atresia is detected in the first few days of infancy since there is total
blockage in this condition. Due to the high degree of occlusion,
newborns might pass meconium when it should. Due to the partial
nature of the obstruction, stenosis or a membrane with a hole in the
middle may not be diagnosed right away. Recurrent intermittent
bilious vomiting is experienced by these patients (Al-Salem, 2020).

Diagnose

Antenatal ultrasonography shows dilated stomach and
duodenum in addition to polyhydramnios. The term "double-bubble
sign” refers to the inflated appearance of the duodenum and upper
portion of the stomach. It is advised to carefully assess other organ
systems and perform a karyotype investigation of the fetus to rule
out additional defects if duodenal blockage is detected (Basaklar,
2006).

In neonates diagnosed late postnatally, dehydration,
hypoglycemia, and electrolyte imbalances from vomiting are
possible outcomes. Usually, a plain abdomen radiograph taken while
standing is diagnostic. Complete obstruction is indicated by the
presence of a "double-bubble™ finding (Figure 1), which is observed
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as two air bubbles resulting from the dilatation of the stomach and
duodenum, and the lack of gas in the obstruction's distal portion
(Durakbasa, 2022).

Figure 1. A simple abdomen radiograph with a "double-
bouble" picture (Chen et al., 2014)

Partially occluded distal section may contain a little amount
of gas in the case of duodenal stenosis or a small hole in the middle
of the membrane. In the event that diagnosis proves to be
challenging, upper gastrointestinal contrast radiography might be
obtained by delivering contrast through a nasogastric tube
(Durakbasa, 2022). Contrast material does not get to the distal in
total occlusion (image 2). When there is a partial obstruction, the
contrast material usually builds up in the duodenum and stomach,
and only very slowly and in very little amounts does it reach the
distal end.
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Figure 2: Duodenal atresia with a contrast-enhanced passage
radiograph (Chen et al., 2014)

Babies with congenital heart defects along with duodenal
blockage require echocardiography.

Treatment

Patients with congenital duodenal blockage are treated
surgically. In order to prevent aspiration from vomiting, patients
have their stomachs decompressed first by having a nasogastric tube
inserted. The electrolyte and hydration balance before to surgery is
guaranteed. Antibiotics with a broad spectrum are initiated
(Applebaum & Sydorak, 2012).

'‘Duodeno-duodenostomy' is the surgical procedure.
Anastomosis occurs between the proximal and distal atretic ends.
Duodeno-jejunostomy, which connects the duodenum to the
jejunum, is used in rare instances of obstruction in the third or fourth
segment of the duodenum (Applebaum & Sydorak, 2012).
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It is also feasible to do a duodenotomy, remove the inner
membrane, and then restore the duodenum's opening section in cases
of type 1 duodenal atresia. However, because the membrane removal
process may harm the ampoule of Vateri, this procedure is normally
not recommended. Alternatively, the surgeon would rather do a
routine duodeno-duodenostomy (Durakbasa, 2022).

Definitely do not undertake pancreatic resection if after
surgery an annular pancreas is discovered. A conventional duodeno-
duodenostomy circumvents the pancreas (Applebaum & Sydorak,
2012).

In the event of duodenal blockage with esophageal
atresia/distal tracheoesophageal fistula, the esophagus is repaired
first in the surgical sequence. Surgery to remove a duodenal
obstruction is done in that same session or later (Durakbasa, 2022).

Following congenital duodenal obstruction surgery,
complications include anastomotic leakage, functional duodenal
motility problems, adhesive intestinal blockage (brid ileus), or
anastomotic stenosis (Applebaum & Sydorak, 2012).

Prognosis

Although there was a high death and morbidity rate
associated with this disease in the 1980s, advances in pediatric
anesthesia, postoperative neonatal intensive care, and diagnosis have
significantly decreased these rates, and excellent survival rates of
90-95% have been reached (Sencan, 2008).
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