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OZET:Bu galigmada, nadir gdrilen bir genital ve perineal malformasyon ilgili literatdr gozden gegirilerek sunulmugtur.

ANAHTAR KELIMELER: Heterotopik perineal intestinal mukoza, perinealekstrofi

SUMMARY: HETETROTOPIC PEINEAL INTESTINAL MUCOSA: In this study, an unusual form of genital and perineal malformation is presented with a review of the re-

levant literature.
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GIRIS

Alt genitolriner sistem ve anorektum embriyolojisi birbi-
riyle oldukga yakin iliski gosterir. Bu sebeple, her iki sistemi
icine alan, kombine malformasyonlar bildiriimistir (1-6). Bu
calismada, bir erkek yenidoganda goézlenen, perineal izole
intestinal mukoza sekestrasyonu sunulmustur. Bilgilerimize
gére, Ingilizce ve Tirkge literatiirde benzer malformasyona
sahip yalnizca iki erkek olgu mevcuttur (4).

OLGU

On giinliik, 3700 gr agirhgindaki erkek yenidogan, gocuk
hastaliklari endokrinoloji servisinde sipheli genitalya nede-
niyle gorildi. Fizik muayenesinde, testis igeren bifid ve an-
terior skrotum, kiiglik penis, perineal hipospadyas ve muko-
za ile ortili egzofitik perineal yumusak doku kitlesi tespit
edildi. Uretra ve anterior aniis arasinda bulunan kitle tizerin-
de fallus benzeri bir olusum vardi. Aniis kenarinda kér olarak
sonlanan ikinci bir aniis agikligi eksternal duplikasyonu ola-
rak deg@erlendirildi. Fallus benzeri olusum {izerinde glans ya
da dretral orifis yoktu (Resim 1). Cekilen sistogramda mesa-
ne, ultrasonografide ise her iki bobrek normal bulundu. Bilgi-
sayarli tomografide, sakrumun komplet disrafisi diginda ek
anomali tespit edilmedi.

Hastanin karyogrami 46,XY idi. Hormon tetkiklerinde pa-
toloji yoktu. Saptirici sigmoid kolostomiden sonra kitle, fallus
benzeri olusum ile birlikte eksize edilerek parsiyel genital re-
konstruksiyon uygulandi. Duplikasyon gésteren anai orifisin
sfinkter ile iligkisi yoktu. Kitlenin ve mukozanin histopatolojik
incelemesinde kolon mukozasi ve anjiofibromatéz-yagh do-
ku tespit edildi (Resim 2).

TARTISMA

intestinal mukozanin izole perinealsekestrasyonu veya
ekstrofisi olduk¢a nadirdir. Literatiirde bildirilen olgularin
hepsinde ekstrofiepispadyas kompleksi veya hindgut dupll—
kasyonu birliktedir (2,4). Urorektal septumun inkomplet mig-
rasyonu ve kloaka membrani ile birlesememesi sorumlu tu-
tulmakla beraber, alt genital sistem ve anorektal bélge mal-
formasyonlarinin olugum mekanizmasi hala tartismalidir
(3,5,8).

iki erkek yenidoganda izole kolon mukozas ekstrofisi ve
hipospadyas malformasyonu bildirilmistir (4). Bu malformas-
yonun, Urorektal septumun oransiz gelismesi ve i¢ genital

*  [.U. Istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dal
** [ U. Istanbul Tip Fakiiltesi, Patoloji Anabilim Dali
*%% ], Istanbul Tip Fakiiltesi, Cocuk Hastaliklart Anabilim Dali

Resim 1. Genital ve perineal bélgenin dig goriiniimii.

Resim 2. Skuamoz epitel ve komgu olarak kolon mukozast (HE x125).

kivnmlarin orta hatta birlesmesi sirasinda, arada perineal
dokunun kalmasi ile olustugu ileri strtlmus, "Urorektal sep-
tum ekstrofisi” olarak isimlendirilmistir. iki kiz yenidoganda
gbzlenen benzer malformasyon, heterotopik perineal intesti-
nal mukoza olarak belirtilmigtir (1).

Embriyonal dénemde, perine gelisimi ile néral tiibiin ka-
panmasi ayni zamana raslar. Genital tiberkll ve uroanal
septum S3 mezoderm dokusundan kaynaklanir; hindgut ve
genitolriner malformasyonlarda spina bifida ve diger verteb-
ra anomalileri siktir. Uroanal septumun geg ya da inkomplet
flizyonu, kisa iretra veya bifid klitoris ile sonuglanabilir (2).
Duplike ve normalden farkli lokalizasyon gésteren kloaka do-
Kusu da ayni patoloji ile olusabilir. Bu nedenle, hastamizda
belirlenen komplet sakrum disrafisinin mevcut malformasyon
ile birlikteligi dikkat cekicidir.
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Nadir goriilen eksternal genital malformasyonlarda cinsi-
yetin belirlenmesi gi¢ olmakla beraber, interseks olgulari ile
kanistinlmamalar gerekir. Farkli klinik prezentasyonlarin de-
gerlendiriimesinde embriyolojik patogenezin hatirlanmasi
faydali olacaktir.
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