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SUMMARY: Bilgic I, Ekinci S, Celik HT. (Department of Pediatrics, Department
of Child Surgery, Hacettepe University, Faculty of Medicine, Ankara, Turkey).
A rare case of anterior abdominal wall defect: Cloacal exstrophy, omphalocele,
anal atresia. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2017; 60: 104-107.

Persistent cloaca and cloacal exstrophy are the rare congenital anomalies of
the urogenital system and anorectum. The persistent cloaca is formed by the
rectum, vagina, and urethra approaching a common channel, resulting in the
opening of a single perineal region. It is characterized by the exstrophy of the
urinary tract, genital organs, and intestines as a result of inadequate closure
of the abdominal wall. In this article, a newborn with cloacal exstrophy and
omphalocele, diagnosed in prenatal period, was presented and discussed in
the light of recent literature data.
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OZET: Persistan kloaka ve kloakal ekstrofi, anorektum ve iirogenital sistemin
seyrek goriilen konjenital anomalilerindendir. Persistan kloaka rektum,
vajina ve iiretranin ortak bir kanala yaklasmasi ve bunun sonucunda tek
bir perineal bolgeye agilmasiyla meydana gelir. Karin duvar1 kapanmasinda
yetersizlik sonucunda bagirsaklarin, iiriner ve genital organlarin ekstrofisi ile
karakterizedir. Bu yazida prenatal donemde kloakal ekstrofi ve omfalosel tanisi
olan bir yenidogan sunulmus ve giincel literatiir bilgisi 1s1§1inda tartigilmistir.
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Persistan kloaka ve kloakal ekstrofi, anorektum
ve lirogenital sistemin seyrek goriilen konjenital
anomalilerindendir. Persistan kloaka rektum,
vajina ve lretranin ortak bir kanala yaklasmasi
ve bunun sonucunda tek bir perineal bolgeye
acilmasiyla meydana gelir.1:2 Kizlarda daha sik
goriiliir. Kloakaya bagli anomalinin en agir sekli
ise ekstrofia kloakadir ve her iki cinsiyette esit
siklikta rastlanir. Karin duvar1 kapanmasinda
yetersizlik sonucunda bagirsaklarin iiriner ve
genital organlarin ekstrofisi ile karakterizedir.
Bu iki hastalik genellikle diger organlarin
coklu anomalileri ile iliskilidir ve bu da tedavi
sonuglarini 6nemli Slgiide etkiler.l2 Bu yazida
prenatal donemde kloakal ekstrofi ve omfalosel
tanist olan bir yenidogan sunulmustur.

Vaka Takdimi

Otuz yedi yasindaki annenin ikinci gebeliginden
ikinci yasayani olarak, 36 hafta ii¢ gilinliik,
2830 gr agirliginda, omfalosel ve karin 6n

duvar: kapanma defekti ile hastanemizde
dogan erkek bebek, karin 6n duvar ilik steril
serum fizyolojik ile 1slatilmis gazli bez ile
kapatildiktan sonra yenidogan yogun bakim
initesine yatirildi. Prenatal dénemde gebeligin
dordiincii ayinda ultrasonografi incelemesinde
omfalosel, ekstrofia vezika, iireteropelvik
darlik, sag renal pelviste dilatasyon saptandigi,
annenin periferik kanindan elde edilen fetal
hiicrelerden DNA incelemesinin yapildig1 ve
normal sonuglandig1 6grenildi.

Fizik muayenesinde karin normal bombelikteydi;
karin 6n duvari defekti, ortasindan gobek
kordonun ¢iktig1 5x5 cm boyutlarinda omfalosel
kesesi, 4x3 cm boyutlarinda ekstrofia vezika,
birbirinden ayr1 iki mesane yapragi, prolabe
olmus ileum segmenti gortildi (Sekil 1 ve
2). Anal aciklik izlenmedi, prolabe ileum
segmentinin ucundan 4 cm kateter ilerletildi,
mekonyum bulasi gériildii. lleum alt kisminda
ikiye boliinmiis penis ve epispadias anomalisi
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goriildii, skrotumlar goériilemedi, testisler palpe
edilemedi. Ultrasonografik incelemede sag
bobrek toplayici sisteminde dilatasyon, sag renal
pelvis 6n-arka ¢apinin 11 mm oldugu gorildi;
sol bobrek toplayict sisteminde dilatasyon
yoktu. Sag iireter tiim trasesi boyunca dilate
ve tortiyoze goriiniimde olup 8 mm ¢apindayds;
sol iireter normal goriiniimdeydi. Bagirsak
anslarinda patolojik duvar kalinlagmasi yoktu.
Orta hatta sliperior mezenterik arter ve sliperior
mezenterik ven iliskisi ters izlendigi i¢in
malrotasyon tanist konuldu. Hasta yasaminin
16. saatinde ameliyata alindi, omfalosel
kesesi acilip eksplore edildi, duodenumun
sagdan indigi goriildi, distalde ¢ekum karin
on duvarina agiliyordu. Ortak ¢ekuma agilan
iki hipoplazik kolon koér sonlaniyordu. Bu
kolonlardan birinin ileride mesane biiyiitme
ameliyatinda kullanilabilecegi diistiniildi.
Cekum mesaneden izole edilip vertikal olacak
sekilde kapatildi, “loop ileostomi” yapildi, iireter
orifisleri bulunup kateterize edildi, mesane
yapraklar1 orta hatta birlestirildi (Sekil 3). Karin
duvari defekti ¢ok biiyiik oldugundan mesane
onariminin, pubis kollarinin yaklastirilmasi
ve iliak osteotomi ile birlikte daha ileri
yaglarda yapilmasina karar verildi. Mesanenin
siiperiorunda karin duvari onarildi. Hasta 17.
giinde yenidogan yogun bakim iinitesinden
taburcu edildi; poliklinik izlemi siirmektedir.

Tartisma

Erkeklerde {iriner sistemin bazi embriyonik
yapilar1 (duktuli eferens ve duktus deferens
gibi) genital sistemdeki bazi yapilarin kokenini
olusturur. Kadinlarda iki sistem tamamen farkl
olmalarina ragmen ayni bosluga, vestibiile
acilir. Urogenital sistem, intermediyer (ara)
mezodermden gelisir. Dordiincii haftada
embriyo lateral yonde katlanirken, intermediyer
mezoderm yerinden ayrilarak ventrale dogru
s6lom boslugunun arka duvarina go¢ eder.
Intermediyer mezoderm, burada bilateral iki
longitiidinal kabarti (iirogenital kabartilar)
olusturur. Uriner sistem bu kabartinin
ventralinde nefrojenik kordondan, genital
sistem ise bu kabartinin mediyalinde genital
(gonadal) kabartidan gelisir. Kloaka, arka
barsagin en sonundaki genislemis kisimdir.
Insan embriyolarinda islev gérmeyen bu sistem,
dordiincii haftanin sonunda korelerek kaybolur.
Yalnizca pronefrik kanalin bir kismi kalir
ve geride kalan bu yer, mezonefrik kanali
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olusturur. Néral tiip de ayni embriyolojik
donemde olusur.!

Mesane ekstrofisi, mesane posterior duvarinin
protruzyonu ve mesanenin agiga ¢ikmasi bu
konjenital anomalinin karakteristik 6zelligidir.
Mesane trigonasi ve {ireterik acilma noktalari
aciktadir ve idrar tersine cevrilmis mesaneden
araliklarla sizar. Epispadias ve pubik kemiklerinin
genis olarak ayrilmasina mesanenin tam
ekstrofisi eslik eder. Bazi vakalarda penis ikiye
boliinmiistiir. Skrotum yarimlar1 birbirinden
uzak araliklarla ayrilmistir. Anterior abdominal
duvarin inferior pargas: median hatta tam olarak
kapanmamistir. Defekt anterior abdominal
duvar1 ve mesanenin anterior duvarini icine alir
ve dordiincii haftada abdominal duvar (kloakal
membran) ektodermi ile endodermi arasinda
mezensimal hiicrelerin gé¢ edememesinden
kaynaklanmaktadir.

Persistan kloaka ve kloakal ekstrofi seyrek
goriilen anomalilerdir. Gelismis {ilkelerden
yapilan prevalans calismalarinda persistan
kloaka ve kloakal ekstrofi prevalansi 100.000
canli dogumda sirasiyla 0.4-0.6 ve 0.6-2.25
arasinda saptanmistir.3-¢ Farkli merkezlerden
vaka sunumlar1 disinda iilkemizden yapilmis
genis Olgekli bir prevalans c¢alismasi
bulunmamaktadir.

Kromozomal anomaliler hem persistan kloaka
hem de kloakal ekstrofi olan hastalarda seyrek
goriiliir. Hastamizin kromozom analizi 46 XY
idi. Kalp anomalileri persistan kloaka olan
vakalarda kloakal ekstrofi olan vakalara gore
daha sik gozlenir. Kloakal ekstrofi vakalarinin
yarisina yakininda miyelomeningosel ve diger
spinal kolon anomalileri eslik eder; bu da
hastalarda bagirsak ve mesane fonksiyonlarinin
azalmasina neden olur, prognoza olumsuz
etkide bulunur. Uriner sistem anomalileri
hem persistan kloaka hem de kloakal ekstrofi
vakalarinin %80’inde bulunur. Hidronefroz en
sik goriilen {iriner sistem anomalisi olup, diger
anomaliler (bobreklerde hipoplazi, displazi,
agenezi, megaiireter, ¢ift toplayici sistem,
multikistik displastik bdbrek, atnali bobrek,
tireterosel) de eslik edebilir. Kizlarda i¢ genital
organ anomalileri (¢ift uterus, cift vajina),
erkeklerde iki ayr1 yarim fallus, penis agenezisi,
kriptorsidizm goriilebilir. Bu nedenle anatomi
ve fertiliteye gore cinsiyeti degerlendirmek
hem doktorlar hem de aile i¢cin oldukc¢a
zor bir siiregtir.2 Sundugumuz hastada tek
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Sekil 1. Dogumdan hemen sonraki goriiniim: karin 6n duvari defekti, omfalosel kesesi, ekstrofia vezika, birbirinden ayr1
iki mesane yapragi, prolabe olmus ileum segmenti goriilmekte.

Sekil 2. Anal atrezi, ileum alt kisminda ikiye boliinmiis penis ve epispadias anomalisi izlenmekte.

Sekil 3. Ameliyat sonras1 gortiniim.

tarafli hidroiiretronefroz, ikiye ayrilmis penis
anomalisi vardi.

Persistan kloaka ve kloakal ekstrofi vakalarinin
tamamina yakininda stoma (ileostomi veya
kolostomi) agilmaktadir. Mesanenin kapatilmasi,
vezikostomi, pubik ve pelvik kemik plasti ve
abdominal duvar kapatilmasi ameliyati ¢ogu
zaman gerekmektedir. Ayrica {iriner sistem ile
ilgili diger ameliyatlar (mesane genisletilmesi,
hatta bobrek nakli), anoplasti, lireme organlari
ile ilgili ameliyatlar (vajinoplasti gibi) da
yapilabilmektedir. Spinal kolon anomalilerinin
eslik etmesi ameliyat sonrasi {iriner sistem
ve bagirsak islevlerini olumsuz etkilemekte,
ameliyatlarin basar1 oranini diistirmektedir.?

Hastalarda koti prognoz belirtegleri
kolonun olmamasi veya ¢ok kisa olmasi,
miyelomeningosel veya “tethered kord” olmasi
ve sakrum gelisiminin yetersiz olmasidir.
Kloakal ekstrofi olan hastalarin ¢ogunda
bagirsak kontrolu olmamaktadir. Anatomik
bozuklugun siddetine bagli olmakla birlikte,
cinsel yetersizlik sorunu erkeklerde kizlara gore
daha fazla ve daha agir diizeyde goriilmektedir.”

Prenatal goriintiileme yontemlerinin
gelistirilmesi ile birlikte bir¢cok anomali
antenatal donemde tespit edilmekte olup
genetik danismanlik imkani saglamaktadir.
Goriintiileme tekniklerindeki gelismelerle

birlikte prenatal tani konulma orani artmistir.”
Gebelikte yapilan ayrintili ultrasonografik
incelemenin yanisira fetal manyetik rezonans
goriintiileme incelemesinin de anomalileri
gosterme ve prognozu éngdrmede yararl oldugu
gosterilmistir.” Sundugumuz hastada gebeligin
dordiincii ayinda omfalosel ve kloakal ekstrofi
anomalisi oldugu saptanmuisti.
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