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OZET

Anorektal malformasyonlar (ARM) tirorektal septumun bir kisminda veya tamaminda hindgut, allantois ve Miillerian kanalin anormal gelisiminden
kaynaklanan ek onomalilerin eslik ettigi karmasik bir konjenital anomalidir. Deneyimli cerrahi ve iyi tanimlanmis bir anatomi ile maksimum verimli
bir fonksiyonel anorektal bolge olusturmak anal atrezili olgularin tedavisindeki temel amaglardir. Son yillarda tani ve tedavisinde 6nemli ilerlemeler
olmasina ragmen, al¢ak tipler disinda anal atrezili olgularin ge¢ dénem sorunlart hala devam etmektedir. Bu calismada ARM ile ilgili giincel
¢aligmalar bir araya getirdik.

Anahtar Kelimeler: Anal atrezi, Perineal fistiil, Kolostomi, Inkontinans.
ABSTRACT
Anorectal Malformations in Children

Anorectal malformations (ARM) are congenital abnormalities that are accompanied by additional malformations resulted from the abnormal
development of Miillerian duct, allantonis and hindgut which occupies the whole or a part of the urorectal septum. To create a functional anorectal
part with maximum efficiency by means of experienced surgery and well-defined anatomy are the main goals of the treatment. Despite significant
advances in the diagnosis and treatment in recent years, late-period problems still remain except by lower types. Recent studies related to ARM are

gathered together in this study.
Key words: Anal atresia, Perineal fistula, Colostomy, Incontinence.

Anorektal malformasyonlar  (ARM) iirorektal
septumun bir kisminda veya tamaminda hindgut,
allantois ve Miillerian kanalin anormal gelisiminden
kaynaklanan karmagik bir konjenital anomalidir. Bu
hastalarda anorektal kanal bozukluklarinin yaninda
bir¢ok sisteme ait ek anomaliler de eslik edebilir (1).
Son yillarda tanit ve tedavisinde onemli ilerlemeler
olmasma ragmen, alcak tipler disinda ge¢ donem
sorunlari-azalmakla birlikte hala devam etmektedir.
Prognozu belirleyen faktorler arasinda cerrahin bolge
anatomisi ¢ok iyi bilinmesi ve uygun tekniklerle
ameliyati gerceklestirmesinin onemi kadar perineal
kaslarin, sinirlerin ve kemik yapilarmin iyi gelismis
olmasi da bir o kadar 6nemlidir. Olguya ait faktorleri
degistirmek miimkiin olamayacagina goére cerrahi
deneyimin artmasi fonksiyonel bir ARM cerrahisi igin
en dnemli parametre olmaktadir.

Tarihce

Anorektal malformasyon, oldukca eski ¢aglardan
beri bilinen bir anomalidir. Yiizyillar 6ncesinde aniisii
kapali olarak dogan bebeklerin perinesine parmakla,
bigakla yahut farkli aletler ile delik agma girigsimleri
olmus ve giiniimiizde algak tip olarak tanimlanan bir

hastalik grubu o giiniin sartlarinda anestezisiz,
antibiyotiksiz ~ ve  parenteral  sivilar  olmadan
yasatilabilmistir (1).

Anorektal bolge cerrahisinden ilk s6z eden kisi
Hipokrat’tir. Aristo ise ilk olarak “kolon” kelimesini
kullanmis ve kongenital malformasyonlarin erkeklerde
kizlara gore daha fazla ortaya ciktigini ifade etmistir
(2). Anal atrezi ile alakali olan ilk kayit, Ege
bolgesinde yasayan Paul Aegina (M.S. 625-690)
tarafindan anal atrezili bir olguda bisturi ile aniisiin
acilmast ve korlemesine dilatasyonu ile ilgilidir (1).
Pena ve de-Vires (3) tarafindan 1982 yilinda
gelistirilen posterior sagittal anorektoplasti (PSARP)
teknigi, anorektal malformasyonlara yaklasim ve
cerrahi tedavide bir ¢igir agmustir. Georgeson (4)
tarafindan  yakin tarihte uygulamaya konulan
laparoskopi yardimli anorektoplasti teknigi ise en son
yenilik olup, sonuglari tartisilmaya devam edilmektedir
(5-7).

Sikhig1

Anorektal malformasyon sikligi iilkelere gore
farklilik gosterse de genel itibariyle 4500-5000 canli
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dogumda 1 oranindadir. Goriilme sikligr erkeklerde
kizlara gore 1,4-1,6/1oraninda daha fazladir (8). Anne
yasi, dogum sayisi, 1tk ve genetik iliskiden
kuskulanilsa da bu iligkiler tam manasiyla ortaya
konulamamustir. Fakat ayni ailenin {i¢ neslinde
anorektal malformasyon goriilebildigi gibi, ilk cocuklar
anorektal malformasyon bulunmasi sonraki ¢cocuklarda
anorektal malformasyon olugma riskini ciddi 6lgiide
artirmakta olup bu oran yaklasik olarak %1'dir (8).

Etiyoloji

Anorektal malformasyonlu hastalarda etiyoloji
tam manasiyla acik olmamakla beraber genetik
yatkinligin, multisistem sendromlarinin (VACTERL,
Townes-Broks, Currarino’s ve Pallisten-Hall), bunlarin
yant sira deneysel caligmalar neticesinde adriamisin,
etretinate ve A vitamini eksikliginin ARM’ye neden
oldugu saptanmistir (1, 9, 10).

Patogenez

Intrauterin  yasamin  4-5. haftasinda iiriner
(allantois), genital (mezonefrik kanal) ve sindirim
sisteminin distal ucu (son barsak), U seklindeki
"kloaka" ismi verilen tek bir bosluk halindedir. Kloakal
boslugun dig yiizi, ylizey ektodermi ile kaph iken i¢
yizii de endoderm ile kaplidir. Endoderm ile
ektodermin birbirine temas ettigi bolge kloakal
membran olarak adlandirilmaktadir. Allantois ve son
barsak arasinda, yolk kesesi ve allantois ¢evresindeki
mezensimden olusan iirorektal septum yahut torneaux
plikast ismi verilen mezensim kokenli bir doku
bulunmaktadir. Geleneksel embriyoloji bilgilerine gére
kloakal bosluk, embriyonun 16mm uzunluga ulastigi 6.
haftada yukaridan asagi dogru inen tirorektal septumun
yanlardan ilerleyen Rathke plikalar1 ile birlesmesi
sonucu ikiye ayrilir. Bunun neticesinde daha 6nce tek
bir bosluk halinde olan kloaka, 6nde primitif iirogenital
siniis ve arkada da anorektal kanal olarak birbirinden
bagimsiz iki ayr1 bogluk haline doniisiir. Son barsagin
terminal pargast kloakanin posterior bdliimiine, yani
primitif anorektal kanal, Wollfian kanallar1 ve allantois
de kloakanin anterior bdoliimiine, primitif iirogenital
siniise acilir. Yine klasik embriyoloji bilgilerine gore
bu donemde her iki boslugun 6nii disaridan, iirogenital
membran ve anal membran ad1 verilen yapilarca ortiiliir
(11-13).

Stephens'in geleneksel ifadesine gore; rektumda
genitoiiriner sistemin birbirinden ayrilmasinda yahut
ayrilmig olsalar bile perineyi deliglerinde yetersizlik
oldugunda  anorektal = malformasyonlar  ortaya
¢tkmaktadir (12). Daha yeni bir teoriye gore ise,
irorektal septum distale dogru ilerleyip kloakal
membrana ¢ok yaklagmasina ragmen asla temas
etmemektedir (13, 14).

Ek anomaliler

Wingspread tarafindan yapilan siniflamaya gore
yiliksek ve ara tip ARM olgularinin yaklasik %60'inda
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bazi  tip  genitoliriner  malformasyonlar  ve
vezikotireteral reflii bulunurken, algak tip anorektal
malformasyonlarda genitotliriner malformasyonlarin

siklig1 yalnizea %15-20'dir (15).
malformasyonlar simiflandirma

Anorektal
yapilmadan  degerlendirildiginde ek  anomali
insidansinin ~ %25-%75 arasinda  degistigi  tespit
edilmistir (16). Kor sonlanan barsagin distal ucu ne
kadar proksimalde ise, ek anomali goriilme siklig1 ve
ciddiyeti 0 derece fazladir. Anorektal
malformasyonlarda ozellikle sakral vertebra
deformiteleri ve ftriner sistem anomalileri bir hayli
fazla goriilmekte olup kotli prognozda belirleyicidirler
(1, 15).

Goriintiileme tekniklerinin (US ve MR) kullanima
baslanmasiyla algak tip ARM’lerin% 17'si, yliksek
tiplerin % 344 ve kloakal malformasyonlarmm %
46'sinda spinal disrafizm oldugu goriilmiistiir (17).

En sik goriilen anomali grubu genitotiriner sistem
anomalileridir. ARM’lerde genitoiiriner anomali siklig1
% 28-89 arasindadir (18-24). Rakamlar arasindaki
farkin fazla olmasmin ¢ok ¢esitli nedenleri
bulunmaktadir. Bu nedenler bazi kliniklere sadece agir
vakalarin bagvurmasi, radyolojik c¢alismalarin her
calismada farkli olmasi, goriintiileme tekniklerinin
gelismesi gibi siralanabilir. En sik goriilen genitoiiriner
sistem anomalisi veziko {ireteral refliidiir. Geriye
yonelik bir ¢calismada alcak tiplerde bile % 59 oraninda
goriildiigii bildirilmistir (25). Renal agenezi ve displazi
ikinci siradadir. Anorektal malformasyonlu erkek
¢ocuklarda % 3-19 oraninda inmemis testis ve % 6
oraninda hipospadias goriiliir (20, 26). Kiz ¢ocuklarimin
ise yaklagik 1/3* iin de vaginal duplikasyon, bikornu
uterus, uterus didelfis gibi vajen ve uterus anomalileri
gorilir (27).

Vertebral anomaliler ise sakral agenezi ve sipina
bifida gibi daha ¢ok sakrokoksigeal bolgeye ait olan
anomalilerdir. Bir tane sakral vertebranin eksik
olmasinin prognoz iizerine Onemli bir etkisi yoktur.
Fakat iki ya da ikiden fazla vertebranin eksik olmasi
anal inkontinans olusmasi tizerine etkilidir (17).

Tethered kord  (gergin  kord)  anorektal
malformasyonlarla birlikteligi en fazla olan spinal
anomalidir (28). Tethered kord’ un var olmasinin
diskilama fonksiyonu {izerine olumsuz etkilerinin
oldugu asikardir. Ancak anal inkontinansin tethered
kordun cerrahi olarak tedavi edilmesine ragmen ¢ok az
oranda diizeldigi goriilmiistir. Bu nedenle anal
inkontinansla ilgili kotlii prognozun sadece gergin
kordlami ilgili yoksa beraberindeki sakral deformite
veya sipina bifida  gibi anomalilerdenmi
kaynaklandigini sdylemek ¢ok zordur (29). Anorektal
malformasyonlu ¢ocuklarda kalga ¢ikigi, hemivertebra
gibi bagka iskelet sistemine ait anomalilerde
gorlilmektedir (30).
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Anorektal malformasyonlara yiiksek oranda
gstrointestinal sistem anomalileride eslik etmektedir.
Anorektal malformasyonlarin % 10’ un da 6zefagus
atrezisi goriilmektedir (31). Duodenum ve ince barsak
atrezileri, hirschsprung hastaligi ve malrotasyonlar %
1-2 oraninda goriilmektedir (1).

Anorektal malformasyonlarvile iliskili VATER
sendromu Quan and Smith tarafindan tanimlandiktan
sonra VACTERL (vertebral, anorectal,
cardiac,tracheoesophageal and limbs)  seklinde
genigletilmistir (32-34). Siklig1 5000 canli dogumda bir
olarak tespit edilmistir (35). Etiyolojisi biiyiik oranda
belli degildir ancak kanitlar genetik bir kokeni
olabilecegini gostermektedir (36, 37).

Siniflandirma

Rektumun kor ucunun levator kaslar ile olan
iliskisine goére yapilan Wingspread siniflandirmasinda
anorektal malformasyonlar yiiksek tip (supralevator),
alcak tip (infralevator) ve yiiksek veya alcak tipe
uymayan ara tip (intermediate) olmak iizere 3 temel
gruba ayrilmaktadir (Tablo 1).

Tablo 1. Wingspread siniflamasi

Tip Kiz Erkek
Supralevator FistlilsUiz rektal atrezi Fistllslz rektal atrezi
(Yiksek) Rektovajinal fistil Rektoprostatik fistil
Intermediate Fistulsiiz anal agenezi e .
) - Fistiilstiz anal agenezi
(Orta) Rektovaginal fistul Rektobulbar fistl
Rektovestibliler fistil
Infralevator Anal stenoz Anal stenoz
(Algak) Anokutandz fistll e
- e Anokutandz fistul
Anovestibiler fistdl
Diger Kloakal malformasyon

Nadir malformasyon Nadir malformasyon

Uzun dénem ameliyat sonrasi sonuglar goz 6niine
alindiginda, Wingspread siniflamasinin yetersiz kaldigi
anlagilmistir. Pena, ARM!'leri cinsiyet, fistiil tipi, tedavi
yaklasimi  ve klinik sonuglara gdore yeniden
gruplandirmak gerektigini savunmustur (3). Bu goris
diinyanin 6nde gelen bilim insanlarinca 2005 yilinda
Almanya’nin Krickenbeck satosunda tartisilmig ve
kabul edilmistir (6). Bu baglamda Pena siiflamast son
on yila damgasii vuran bir ¢aligma olmustur (Tablo
2).

Tablo 2. Anorektal malformasyonlarda Pena siniflamasi

Cinsiyet Malformasyon

Perineal fistul

Rektolretral bulbar fistil

Rektouretral prostatik fistul

Rektovezikal (mesane boynu) fistl

Fistilslz anorektal agenezi

Rektal atrezi veya stenoz

Anokutandz ( perineal) fistll

Rektovestibliler fistil

Kiz Fistilsliz anorektal agenezi
Rektal atrezi veya stenoz
Persistan kloaka

Erkek

Bakal ve ark.

Tam

Anorektal malformasyonlar acil cerrahi girigim
gerektiren hastalik grubu degildir. Hastaya nazogastrik
sonda takilip sindirim kanali dekomprese edildigi ve
uygun stvi elektrolit takviyesi yapildig1 takdirde diger
ek anomalilerin anlagilmasi i¢in yeterli zaman vardir.
Uygun tedavi plani belirlemenin yolu, anomali tipinin
dogru bir sekilde tayin edilmesine baglidir. Bu amag
dogrultusunda yapilacak olan fizik muayene ve
laboratuar  ¢aligmalarinda  baslica; atrezi tipinin
belirlenmesi, fistiillerin ~ gosterilmesi  ve ilave
anomalilerin tespiti hedeflenmektedir. Bunlardan atrezi
seviyesinin tespit edilmesi ile bebege kolostomi yapilip
yapilmayacagina karar verilmesi ve ilave anomalilerin
varligi cok daha biiyilk 6neme sahiptir. Anorektal
malformasyonlarda cerrahi tedavisinin basarisi, mevcut
ek anomaliler, uygulanacak cerrahi teknik ve 6zellikle
de anorektal bolge inervasyon durumuyla yakindan
ilgilidir. Bu nedenlerle anorektal malformasyonlu bir
yenidogan bagvurdugunda, rutin incelemeler yaninda,
vertebral, anal, kardiak, trakeadzofajial, renal ve
ekstremite anomalilerinin varligi titizlikle
aragtirtlmalidir. Aslinda ideal olani, prenatal donemde
fotal US, gerekirse fotal MR, amniosentez ve diger
incelemelerin yapilarak, dogum O&ncesinde ayrmtili
bilgiye sahip olunmasidir. Gerek prenatal donemde
gerekse dogum sonrast erken donemde oOzellikle
merkezi sinir sistemi ve spinal disrafizm anomalileri
yoniinden  yapilacak  degerlendirmeler, prenatal
donemde postnatal cerrahi tedavi  basarisinin
ongoriilmesi  ve/veya  gebeligin  sonlandirilmasi
acisindan biiylik 6nem tagimaktadir.

Anorektal malformasyon 6n tanisi konulan bir
yenidoganda, yapilacak ayrintili muayeneyle cinsiyet
saptanmali, anal, iretral, genital fistiil agikliklari,
acikliklardan varsa gelen kapsamin oOzellikleri ve
anomaliler belirlenmelidir. Posteroanterior akciger
grafisinde diyafragmatik seviyeler, plevral siniisler,
kalp ve akciger golgeleri, vertebra ve kosta anomalileri
ve olast Ozofagus atrezisi proksimal posunda
goriilebilecek orta hat hava sivi seviyesi goriintiisii
degerlendirilmelidir. Direkt karin grafisinde
pnomoperiton, barsaklara ait hava sivi seviyeleri,
lumbosakral anomaliler ve kalsifikasyonlar
incelenmelidir.

Rutin kan ve biyokimya analizleri yapilmali, oral
beslenme kesilmeli, intravendz sivi elektrolit tedavisi,
gram pozitif ve gram negatif organizmalara etkili genis
spektrumlu antibiyotik baglanilmalidir. Dogum sonrasi
24. saatten sonra anal bodlgeye radyoopak isaret
konularak ayaklar yukarida olacak sekilde basasagi
pozisyonunda (Wangenstein-Rice) ¢ekilen yan grafide
veya Cross-table lateral grafide radyoopak isaret ile
distal rektal pos mesafesi degerlendirilmelidir. Mesafe
lcm ve iizerindeyse yiiksek tip olarak kabul edilir. Ek
anomalileri ve rektal pos seviyesini daha net ortaya
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koyabilmek amaciyla US ve gerekirse BT incelemesi
yapilmalidir.

Anorektal malformasyonlu olgularin % 90’inda
malformasyon tipi perine muayenesiyle tanimlanabilir.
Erkek bebeklerde penisin radiksi ile koksiks arasinda
aniis olmast gereken yerde kiiciik bir acikliktan
mekonyum geliyor olmasi, anokutandz bir fistiil
oldugunu (algak tip) gosterir. Skrotal rafede beyaz veya
siyah noktaciklar halinde mekonyum birikintilerinin
olmasina inci isareti (pearl sign), aniisiin oldugu yerde
bavul sap1 (bucket handle) denilen deri katlantisinin
olmasi, bebegin 1kindig1 zaman ya da agladigi zaman
aniisiin oldugu yerdeki kabariklik (bulging) algak tip
atrezinin  belirtilerindendir. ~ Erkeklerde idrarda
mekonyumun varlig1 (13), Gluteal olugun olusmadigi
Flat bottom yapisindaki diiz perine ve gluteal kivrimin
olmamasi yiiksek tip anal atreziye isaret ederken
kizlarda tekbir agikligin oldugu kloaka, vajinal yada
vestibiiler fistiil varlig1 yine yiiksek tip anal atrezinin
fizik muayene bulgulari arasindadir (8).

Ilave anomalilerin tespit edilmesi amaciyla da:

Ozofagus  atrezisinin  ekarte  edilebilmesi icin
nazogastrik tlip takilmal, kalp, vertebra ve kosta
anomalilerinin tespiti i¢in akciger grafisi ¢ekilmeli,
dinleme bulgular1 ile konjenital kalp hastaligindan
stiphelenilmesi durumunda EKG ve EKO yapilmalidir.

Bakal ve ark.

Lumbosakral vertebra anomalilerinin ve diger sindirim
sistemi anomalilerinin tespiti i¢in ayakta direkt karin
grafisi cekilmeli, {iriner anomalilerin tespiti igin ise
renal US yapilmalidir.

Tedavi

Anorektal malformasyonun tipi ve anomali ya da
anomaliler tanimlandiktan sonra, yapilmasi gereken ilk
sey aileyle goriismektir. Bu goriisme ¢ok onemlidir.
Buradaki en Onemli nokta, Ozellikle yiiksek tip
anorektal ~malformasyonlarda yapilan ameliyatin
basarili olmus olsa bile gocuklarinin normal bir anal
kontinansa sahip olamayabilecegidir. Genelde ailelerin
beklentisi hep yiiksektir ve hastaliin tamamen
diizelecegi yoniindedir. Aileye esas yorucu siirecin
postoperatif donemde olacagi ayrintili bir bigimde
anlatilmalidir.

Anorektal malformasyon tipi ve anomali
kombinasyonlar1 belirlenmeli, kolostomisiz primer
cerrahi  girisim veya Once kolostomi, sonra
geciktirilmis cerrahi girisim karart verilmelidir (Sekil
1-2). Definitif cerrahi girisim Oncesinde, kontinansi
etkileyecek noral anomaliler ve sfinkter kaslarinin
durumu degerlendirilmelidir. On, arka ve yan
lumbosakral ~ grafiler, fistiilografi,  kolostogafi,
sistoskopi, elektrostimiilator ile sfinkter kaslarinin
muayenesi, pelvik MR ve gerekirse EMG yapilmalidir.

| Erkek I

Perineal inspeksiyon idrar tetkiki-Batin US 24 saat izlem

Klinik tani
(%90)

1. Anokutanéz fistiil
2. Bucket handle (Bavul sap1)

|
| Supheli I

tani(%10,

3. Pearl sign (Skrotal rafede inci sareti) CI’OSS-tab|e
idrarda mekonyum |atera| g raf|
Flat bottom(diiz perine-gluteal kivrim yok
Sakrum kisaligi)
idrarda mekonyum, Flat bottom |
(diiz perine-gluteal kivrim yok),
Kisa sakrum l |
Yenidogan | Yiksek tip I I Alcak tip I
déneminde mini
PSARP i
(kolostomisiz) I KOLOSTOMI I
] Yenidogan
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4-8 hafta bekle, ek anomali arastir

PSARP
-PSARP (kolostomisiz)

Sekil 1. Erkek bebeklerde anorektal malformasyonlara yaklasim algoritmasi (8).

déneminde mini
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|K|z|

I Perineal inspeksiyon Batin US 24 saat izlem I

|
I Fistil (%95) I

Fistllstz
I (%5) I

|
| Kloaka I | Vestibiiler I I Perineal I

Vajinal

Cross-table lateral
grafi veya

Invertogram

S A . 4-8 hafta bekle, ek
| Acil GUS incelemesi I | anomali arastir I ’

Yenidogan [ ]
déneminde mini
PSARP
(kolostomisiz)

| Algak tip I |YUksektip|

I KOLOSTOMI I

(Gerekirse)
vajinostomi, Uriner

diversiyon ]
PSARP

| PSARVUP I
(3-6 ay sonra)

Sekil 2. Kiz bebeklerde anorektal malformasyonlara yaklasim algoritmasi (8).

Kolostomi, ARM’li hastalarda eskiden beri
uygulanan giivenli bir baglangi¢ tedavisidir (1, 38-40).
Pena ve de-Vries tarafindan 1982 yilinda gelistirilen ve
halen tiim diinyada ARM tedavisinde standart cerrahi
yontem olarak uygulanan PSARP tekniginde, sfinkter
kaslar1 ve perirektal sinirlerin daha iyi korundugu iyi
bilinmektedir (3).

Yiiksek tip anal atrezilerde Georgeson ve ark. (4)
tarafindan gelistirilen laparoskopi yardimli
abdominoperineal pullthrough, son yillarda tercih
edilen ve umut vadeden bir yontemdir. Bu yontemde,
posterior sagittal insizyona, sfinkter kaslarinin ikiye
ayrilarak tekrar dikilmesine ve orta ¢izgiyi kaybetme
riskine gerek kalmadan pullthrough yapilabilmektedir.
Heniiz yaygin olarak uygulanmayan bu yontemin farkli
merkezlerde olusacak uzun donem sonuglari igin
zamana ihtiya¢ bulunmaktadir (4).

Algak Tip Anorektal Malformasyon: Perinede
fistiil trakti oldugunda yahut fistiilsiiz agenezi olup
atrezi olan segmentin uzunlugu lcm'den kisa olan
olgularda "cut-back anoplasti" yeterlidir. Normal

I KOLOSTOMI I

I PSARP I

yerlesime sahip olan aniiste direngli ciddi stenoz
mevcut ise Y-Z anoplasti uygulanir (10).

Anterior Yerlesimli Ektopik Aniis: Siurh
PSARP yahut anal transpozisyon uygulanir. Sinirh
PSARP i¢in bebekler prone pozisyonda yatirilir. Anal
transpozisyon cerrahisi igin ise hastalar litotomi
pozisyonunda yatirilarak ayni islem uygulanir.

Yiiksek Tip Anorektal Malformasyon: Bu tip
anomalilerin ilk asama tedavisinde kolostomi
yapilmaktadir (1). Sonrasinda PSARP ile definitif
ameliyat  yapilmakta, en sonunda kolostomi
kapatilmalidir.

Komplikasyonlar

Definitif ameliyat Oncesinde hastaligin kendi
Ozelliklerinden kaynaklanan hiperkloremik asidoz,
vajinit ve Ttriner infeksiyon gibi komplikasyonlarla
karsilagilabilir (40, 41).

Anorektal malformasyonlarin cerrahi tedavisinde
karsilasilan ~ komplikasyonlar intraoperatif, erken
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(cerrahi  tedaviden sonraki 6 hafta) ve geg
komplikasyonlar olarak siralanabilir. Bu
komplikasyonlarin bir kismi cerrahi isleme, bir kismida
anorektal malformasyonun tipine ve ek anomalilerine
bagli olarak degisir. Ameliyat sirasinda olusabilecek
komplikasyonlar, kanama, aspirasyon pnomonisi,
bakteriyel kontaminasyon, sfinkter kas demetlerinin
hasari, perirektal inervasyon hasari, iyatrojenik iiriner
ve genital organ yaralanmalart ve indirilen barsakta
iskemi olusmasidir. Bu komplikasyonlar daha ¢ok
preoperatif siirecte rektumun yerinin tesbit edilmedigi
hastalarda rektumun aranmasi ig¢in yapilan yanlis
disseksiyonlarla meydana gelmektedir.

Ameliyat sonras1 komplikasyonlar ise, indirilmis
barsagin tamaminin, bir kismmin veya sadece ucunun
nekrozu, barsak ucunun yukari1 kagmasi, anal stenoz ve
enfeksiyondur (39, 42, 43).

Rektal mukoza prolapsusu ise ge¢ donem
komplikasyonlarindandir. Bunun nedeni ameliyatta
barsagin gectigi sfinkter kasi tiinelinin genis olmasi,
rektumun sfinktere tesbit edilmemesi veya tesbit edilen
kasin yetersiz omasindan kaynaklanmaktadir. PSARP
ameliyatinda rektum kas grubuna tesbitlendiginden
dolay1, bu ameliyatta rektal mukoza prolapsusu ¢ok az
goriilmektedir (14).

Anorektal malformasyon tedavisinin uzun dénem
sonuglarinda yapilan ameliyat ne kadar basarili
yapilmis olsada kotii prognozlu grupta yer alan hasta
icin anal inkontinansin iyi olabilme sansi diistiktiir.

Anal kontinansinin saglanmasinda istemli kaslarin
varlig1, duyu ve barsak motilitesinin durumu dnemli iig
faktor olup, sakrum yapisi da Dbiyik Onem
tasimaktadir. ARM’li hastalarda sakral agenezi, sakral
hipoplazi ve/veya hemisakrum varliginda, anorektal
bolge inervasyonu sakral 2. ve 4. sinir kokleri
arasindan saglandigindan, ndromuskiiler fonksiyon
bozuklugu nedeniyle gaita ve idrar kontinansinda da
sorun olabilecektir. Sakral anomali ve/veya diiz
perinesi olan veya duyu mekanizmasi bozulmus
¢ocuklarda kontinansin saglanmasinin ¢ok zor olacag,
belki de saglanamayacagi, bu durumda kalic1 kolostomi
yapilmasi gerckebilecegi aileye ayrintili  bigimde
anlatilmalidir (40). Anal kontinansin saglanmasinda
perianal cildin de Onemli rolii vardir. Perianal deri,
Ozellesmis yogun sinir uglart bulunmasi nedeniyle
oldukca hassas olup, diizeltici ameliyat sirasinda cilde
de maksimum hassasiyet gosterilmelidir. Ayrica,
diizeltici ameliyatin daha erken dénemde yapilmasinin,
gaita kontinansimi saglamada kortikal diizeyde daha
etkili olacag: dikkate alinmalidir (1).

Anorektal malformasyonlu hastalarda hastanin
zeka seviyesi, egitim durumu, aile ve c¢evresel ortam
biiyilk 6nem tasimaktadir. Anorektal malformasyonlu
¢ocuklarda kontinans daha ge¢ gelismekte, yas ile artan
adaptasyon yetenegiyle noéromuskuler fonksiyonda
iyilesmeler olmakta ve bu duruma rektal matiirasyon
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denilmektedir (5). Yas ile birlikte kas kitlesinin de
artmasina nedeniyle, pelvik kaslarin daha iyi kontrol
edilebilmesi, diyet, egitim ve sosyal uyumun ¢ocugun
bliylimesiyle birlikte daha iyi saglanabilmesi gibi
nedenlerle kontinans i¢in erken donemde karar vermek
dogru olmayabilir (5).

Anorektal malformasyonun cerrahi tedavisi
sonrast sonuglarin  degerlendirilmesinde, gaz-gaita
kontroliiniin hissedilisi, kabizlik ve kiilot kirlenmesi
kriterlerini igeren Krickenbeck Kriterleri
kullanilmaktadir (Tablo3).

Tablo 3. Anorektal malformasyonda ameliyat sonuglarinin
degerlendiriimesinde Krickenbeck Kriterleri

Gaz gaita 1. Derece Var
kontrolii (iBH)
2. Derece Yok
Kabizlik var 1. Derece Diyetle ¢oziliyor
2. Derece Laksatifle ¢ozullyor
3. Derece Diyet ve laksatifle
¢6zulmuyor
Kdlot kirlenmesi var 1. Derece Haftada 1-2 kez
2. Derece Herglin, sosyal sorun yok
3. Derece Sirekli, sosyal sorun var

Anorektal malformasyonlarin  cerrahi  tedavi
sonras1l uzun dénem sonuglariyla ilgili olarak 6nceleri
farkli  merkezlerden  olduk¢ca  farkli  sonuglar
alinmaktaydi. Son yillarda kullanilmakta olan
Krickenbeck Kriterlerninin basit, a¢ik ve net kriterler
olmast nedeniyle ¢esitli merkezlerden gelen son
sonuglar birbirlerine yakin olup, tam kontinans orani
%34 ile % 41 arasinda degismektedir (40, 42, 44, 45).

Mortalite

Anorektal malformasyonlu hastalarda cerrahi
tedaviler ilerledikge mortalite orani ¢ok diigmiistiir.
Mortalite 1930'lu yillarda % 24.8, 1960'larda yiiksek
tipler icin % 35.9 algak tipler i¢cin % 5.7, 19901
yillarda ise yiiksek tipler i¢in % 15,6 algak tipler iginse
% 5,4 olarak tesbit edilmistir (8, 30, 40). Anorektal
malformasyonlu hastalarin biiyiik bir ¢ogunlugunda
6lim nedeni kardiyovaskiiler sistem anomalileri ve
genitoiiriner sisteme bagli ek anomalilerdir. Mortalite
orani erkek hastalarda kiz hastalarin iki katidir (8).

Sonug

Anorektal malformasyonlu hastalarda tan1 ve eslik
eden anomalileri belirlemek fonksiyonel prognoz
acisindan dnemlidir. Aileler uzun dénem sonuglar igin
iyi Dbilgilendirilmelidir. Deneyimli cerrahi ve iyi
tanimlanmig bir anatomi ile maksimum verimli bir
fonksiyonel anorektal bolge olusturulmaya
calisilmalidir. Fonksiyonel bir diskilama ve kontinansa
sahip olamayan hastalar icin medikal destek
saglanmalidir.

Tesekkiir; Yazarlar sekillerin ¢iziminde katkida
bulunan Sayin Habibe KAZEZ'e tesekkiir ederler.
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