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Ozet

Abstract

Kloaka ekstrofisi 1/200000-400000 goriilme oraniyla olduk¢a
nadir rastlanan bir karin 6n duvari defektidir. Prenatal donemde detayli
ultrasonografik inceleme ile siiphelenildiginde tanisi konulabilmekte-
dir. Diger sistemlerle ilgili konjenital anomaliler de eslik edebilmekte-
dir. Klinigimize 25. gebelik haftasinda fetal 6n abdominal kitle ile
refere edilen olguda, mesanenin gézlenememesi, abdominal duvardan
protriide olan kitle icerisinde hiperekojen alanlarin izlenmesi (barsak
segmenti ?), simfizis pubisin ayrik olmasi ile ayirici tanida kloakal
ekstrofi diisiiniildii. Ailenin gebeligin devamina karar verdigi olguda
postnatal olarak kloakal ekstrofi tanisi kondu ve pediatrik cerrahi
unitesince opere edildi.
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Cloacal exstrophy is a quite rare anterior abdominal wall defect
with an incidence of 1/200000-1/400000. It can be detected prenatally
by a detailed ultrasonographic examination with high suspect. Other
congenital anomalies can accompany. In this case that referred to our
clinic with a fetal anterior abdominal mass at 25" gestation week, as
the bladder could not be visualized, hiperechogenic areas were seen in
the mass that protruded from the abdominal wall (bowel loops?), pubic
arch was separated cloacal exstrophy was suspected in the differential
diagnosis. In the case that parents decided the continuation of the
pregnancy, cloacal exstrophy was diagnosed postnatally and an opera-
tion was made by the pediatric surgery unit.
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loakal ekstrofi olduk¢a nadir goriilen bir

anomali olup, goriilme sikligi 1/200000 ile

1/400000 arasinda degismektedir.
Erkeklerde iki kat fazla goriilmektedir. Ilk kez Littre
tarafindan 1709 yilinda tanmimlanmistir. Degisen
agirlikta vezikointestinal fissiir, splanknik ekstrofi,
OEIS kompleksi (omfalosel, ekstrofi, imperfore
aniis, spinal defekt) seklinde adlandirilan klinik
spektruma sahiptir. Cogu vakada iki yarimesane
,rudimenter veya olmayan bir iretranin her iki
yaninda iki fallus, iki yarimesane arasinda yerlesen
ekstrofiye ileogekal alan, imperfore anus, omfalosel,
ayrik suprapubik ark mevcuttur.'! 1960’lara kadar
olimciil bir anomali olarak bilinen bu hastalikta

Gelis Tarihi/Received: 24.08.2004 Kabul Tarihi/Accepted: 06.12.2004

Yazigma Adresi/Correspondence: Dr. Riza MADAZLI
7. 8. Kisim L1-D D:30, Atakdy, ISTANBUL
madazli@ixir.com

Copyright © 2005 by Turkiye Klinikleri

Turkiye Klinikleri J Gynecol Obst 2005, 15

bebekler oliime terk edilirdi. Fakat Rickham’in
defektin basarili cerrahi sagaltimini rapor etmesinin
ardindan sagkalim orani artmig ve bazi serilerde
%50’nin {izerinde bildirilmistir. Morbidite halen
tiriner ve fekal inkontinans, sepsis, elektrolit ve sivi
dengesizligi, kisa barsak sendromu, tekrarlayan
operasyonlarin sonucu olarak yiiksektir.

Biz bu olgumuzda prenatal tamisimi koydugu-
muz bir kloakal ekstrofi vakasi yaymladik.
Prenatal donemde ultrasonografi ile mesane
ekstrofisi saptanan olgularda kloaka ekstrofisinin
de aymric1 tanida diisiiniilmesi ve ayrintili incele-
menin yapilmasi gerektigini vurguladik.

Olgu Sunumu
24 yasinda gravida 2, para 1 olan gebe klini-
gimize 25. gebelik haftasinda fetal 6n abdominal
kitle ile refere edildi. Ik ultrasonografik incelen-
mesinde mesane gozlenemedi ve On abdominal
duvardan protriide olan 33x41 mm. boyutlarinda
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icerisinde hiperekojen alanlar iceren (barsak
segmenti ?) kitle gbzlendi (Sekil 1), fetusun pozis-
yonu sirtin dnde olmasindan dolay1 kitlenin detayl
incelenmesini  engelliyordu. Umblikal arterin
doppler incelemesi ile mesanenin 6n duvardan
protriide olan kitlenin icerisinde oldugu saptandi.
Bu bulgularla ilk etapta mesane ekstrofisi diisiinii-
len olguda kitlenin igerisinde barsak segmenti ile
uyumlu hiperekojen alanlarin bulunmasi ayrica
fetusun simfizis pubisinin ayrik, ekstremitelerinin
immobil ve ayaklarimin ekstansiyonda olmasi 6n
tanida kloakal ekstrofiye yonlendirdi. Baska ano-
mali saptanmadi. Aile mevcut tan1 ve prognozu
hakkinda bilgilendirildi, karyotipleme &nerildi.
Aile gebeligin devamina karar verdi ve fetal kan
orneklemesi ile yapilan karyotipleme sonucu 46
XY olarak geldi.

36. gebelik haftasinda normal spontan vajinal
yolla 1. ve 5. dakika apgar skoru 4 ve 7 olan 2010
gram agirliginda bebek dogurtuldu. Bebegin
postpartum muayenesinde iki yar1 mesanenin
ekstrofisi ve bu iki yar1 mesane arasindan
ekstrofiye olan ileogekal alan, iistte omfalosel,
anorektal atrezi , her iki yaninda testislerin bulun-
dugu rudimenter fallus goézlendi (Sekil 2). Aym
giin pediatrik cerrahlar tarafindan tek asamada
omfoloselin diizeltilmesi, mesanenin kapatilmasi,
kolostomi agilmasi ve penil rekonstruksiyonu ice-
ren kloaka ameliyat1 gerceklestirildi.

Tartisma

Kloakal ekstrofi nadir goriilen bir anomali o-
lup 1960’lara kadar yasamla bagdasmadigi diisii-
niilerek herhangi bir tedavi uygulanmamaktaydi.
1980’lere geldik¢e yenidogan yogum bakim iinite-
lerindeki teknolojik gelismeler, hiperalimentasyon
ve antibiyoterapi uygulamalar1 bu hastalarda iiret-
ken bir yagam i¢in umut kaynagi olmus, cerrahi
tedavi uygulanan hastalarda sagkalim oranlarinda
belirgin artig goriilmiistiir.”

Kloaka erken embriyolojik donemde anorektal
kanal ve tirogenital siniisiin; dolayisiyla aniis, rek-
tum, mesane, iiretra ve eksternal genital organlarin
gelisiminden sorumlu olan hindgutun kaudal ucu-
dur. Kloakal membran hindgutun kaudal ucunu
komgu amniyotik sividan ayirir. Embriyolojik ya-
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Sekil 1. 25 gebelik haftasinda fetusun 6n abdominal duvarin-
dan protriide olan kitle goriiniimii, transvers kesit.

Sekil 2. Ekstrofiye olan yart mesaneler ve aradaki ileogekal
alanin postpartum gériinimd,
YM yar1 mesane, O omfalosel, TI terminal ileum, K kolon.

samin yaklagik 4-5. haftasinda kloaka {irorektal
septum ile boliiniir, bunu 6nde mesane arkada rek-
tum ve aniisiin gelisimi izler. Bu arada
infraumblikal 6n karin duvari kloakal membrana
dogru gog¢ eden primitif mezoderm tarafindan olu-
sur. Kloakal ekstrofide en kabul edilen teori, genis
bir kloakal membranin iirorektal septumun kloakal
kaviteyi bolmesinden dnceki riiptiirii sonucu mesa-
ne ve kolonun ekstrofiye olmasidir. Bu erken
riptiir, alt karin duvarmin olusumunu saglayacak
olan primitif mezoderme mekanik bir bariyere ne-

Turkiye Klinikleri J Gynecol Obst 2005, 15



NADIR GORULEN BIR KARIN ON DUVARI DEFEKTI: KLOAKAL EKSTROFI

den olmasi yaninda, pubisin ayrilmasina ve genital
tiiberkiillerin fiizyonunda defekte de yol agar.” Fakat
bilimsel teori ile postnatal klinik bulgular arasinda
bazi ayriliklar olabilir, 6rnegin bazi vakalarda nor-
malde olmamakla birlikte postnatal olarak intakt
kloakal membran bulunabilmektedir.**

Biz bu olgumuzda 5 major bulgusu; iki yar1
mesane ve ileogekal alanin ekstrofisi, omfalosel,
anal atrezi, ayrik pubik ark, rudimenter fallus olan
klasik bir kloakal ekstrofi vakasi yaymliyoruz.
Richard ve arkadaslarinin yayinladigi 34 vakalik
incelemede klasik kloaka ekstrofi vakalarinin
%95’inde eslik eden konjenital anomali bulunmus-
tur (%64 st lriner sistem, %53 vertebral, %38
gastrointestinal, %33 santral sinir sistemi, %2 alt
ekstremite anomalileri), ancak bizim vakamizda
eslik eden herhangi bir konjenital anomali mevcut
degildi.’

Kloakal ekstrofi tanisi ultrasonografi ile prena-
tal olarak konabilmektedir.*®” Alt 6n abdominal
kitle bulgusu olan, mesanenin gézlenemedigi veya
omfaloselin eslik ettigi vakalarda kloakal ekstro-
fide ayiric1 tanida akla gelmeli ayrintili incelemeler
yapilmalidir. Ayrica alt ekstremitelerin fiske anor-
mal pozisyonda olmasi ayrik simfizis pubisi des-
tekleyen bir ultrasonografik bulgudur. Ayirici tani
igerisinde mesane ekstrofisi, body stalk anomalisi,
omfalosel ve amniyotik band sendromu bulunmak-
tadir. Ug boyutlu ultrasonografi ve fetoskopinin
yarar1 literatlirdeki yayinlarda sorgulanmamustir.
Ayrica bu vakalarda maternal serum alfa
fetoprotein ve amniyotik sivi asetilkolin esteraz
seviyeleri yiikselmistir ancak bu bulgular spesifik
degildir.**

Literatiirde dogum sekli konusunda kesin bir
yarglya varilamamis olmakla birlikte vajinal do-
gum da tamamen istenmeyen bir yol degildir. Bi-
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zim olgumuz hastaneye servikste tam acgiklik ve
efasman1 gergeklesmis olarak basvurdu ve vajinal
yolla dogum komplikasyonsuz olarak gerceklesti-
rildi.

Artan sag kalim oranlar ve destek tedavi yon-
temlerinin gelismesi artik obstetrisyene prenatal
tam1 kondugunda gebeligin terminasyonunu oner-
mekten daha fazla sorumluluk yiiklemektedir. Fa-
kat aile mutlaka ileriki yasamda gelisebilecek,
multiple operasyonlara bagli morbidite, cinsiyet
tayini (¢ogu erkek gonadektomi ve fallektomiyi
takiben kiz olarak yetistirilmistir), yasam boyu
kolostomi, iiriner inkontinans gibi problemler hak-
kinda bilgilendirilmelidir. Eger gebelik devam
ettirilecekse hasta perinataloji, neonataloji ve
pediatrik cerrahi {initelerinin bulundugu bir {iglincii
basamak saglik kurumuna transfer edilmelidir.’
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