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OZET

Kirk giinliik bir erkek bebek
otopsisinde komplet ekstrofia vezi-
kalis ve birlikte diger anomaliler
bulunmustur. Ekstrofia vezikalis
oldukca ender goriilen bir konjeni-
tal malformasyondur. Alt karin on
duvarindaki mezensimal doku eksik-
ligi sonucunda bu sahanin agik kal-
mas1 ve mesanenin arka duvarimin
dis ortam ile temas etmesi ile ka-
rakterlidir, Patogenezinde bugiin
kabul edilen goriis, epispadias ve
ekstrofilerdeki ortak defektin er-
ken embriyonik hayatta kloakal
membranin fazla gelismesi ve ge-
rilememesi o!dugudur. Bunun so-
nucunda ilerleyen mezensime meka-
nik bir engel ortaya cikar. Ekstrofi
histopatolojik olarak vyiizeyde iil-
serli ve iltihapli ¢ok kath yassi epi-
tel, degisici epitel ve musindz
glandlar ve bunlarin derinlere in-
kluzyonu ile karakterlidir. Kiirsii-
miizde ilk kez otopsi olgusu olarak
rastladipimiz  ekstrofia vezikalisi

SUMMARY

Exstrophy of the bladder - An
autopsy case.

A complete exstrophy of the
urinary bladder and other asso-
ciated anomalies are found in a
40 days - old male infant at autopsy.
Exstrophia vesicalis in a quite rare
congenital malformation, It's cha-
racterised with the wedge-shaped
defect of mesenchymal tissues in
the anterior wall of the lower ab-
domen. As a result of this the pos-
terior wall the urinary bladder is
exteriorised. Today, the generally
accepted view in the common
pathogenesis of epispadias and ex-
strophies is the mechanical barrier
effect of the abnormally large and
persisting cloacal membrane obs-
tructing the mesenchyle during
early embriyonic life. Thus, the
mesenchyme cannot reach the lo-
wer abdominal wall. Histopatholo-
gicall, the exstrophy is lined by ul-
cerated and inflamed squamous
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bildirmek ve literatiir bilgilerini and transitional epithelium as well
gozden gecirmek istedik. as mucous glands and their inclu-
sious into the deeper tissues. This
is the first case of exstrophy of
the bladder encountered in this
department. There fore, we wished

to report it and review the relevant
literature,

Ekstrofia vezikalis (ektopi, inversiyo) alt karin 6n duvarin-
daki bir defekt sonucunda mesanenin arka duvarinin dig ortam
ile temas etmesi olarak tanimlanan konjenital bir anomalidir.®
30.000 - 100.000 : 1 yasayan dogumda gériilen ekstrofi erkeklerde
iki kat fazladir.?,* Bu anomaliye, kiirsiimiizde otopsi olgusu ola-
rak ilk kez rastlanmistir.

OLGU

Kirk giinliik erkek bebek olan hasta, gobegindeki sislik we
sistemik enfeksiyon bulgular: ile A. U. Tip Fak. Cocuk Hastalik-
lar1 Klinigi'ne getirilmistir. Antibiyotik ve siv1 tedavisi uygula-
nan hasta 29/11/1978 tarihinde exitus olmus, ektopi vezikalis
on tanisi ile otopsi i¢in Kiirsiimiize génderilmistir.

Otopsi Bulgular: : (Otopsi no. 22/1978) 48 cm. boyunda ve
2100 gr. agirhginda, kagektik goriiniimlii erkek bebek. Dig mua-
yenede, umblikusu da icine alir sekilde alt karin orta bolgesinde
yer alan, penisin hemen tustiinden ve buna bitisik olarak basla-
yan, 3 cm. yuksekliginde ve 6 cm. capl, ylizeyi diizensiz, granii-
ler ve kirmizi renkli kitle izlenmektedir. Bu Kkitle ¢evre deriden
dizglin bir sinirla ayrilmistir (Sekil : 1). Penisin 2 cm. yiiksek-
liginde oldugu, eksternal meatus bulunmadigi, alt- yan tarafla-
rinda skrotumlara uyar tarzda 1.5 cm. yiiksekliginde ve ¢apinda
Gzeri llsere kabarikliklar bulundugu ve bunlarin perineye yapi-
stk oldugu goriilmektedir. Bu sonuncularin iglerinde makroskopik
testis bulunmamaktadir. Bobreklerden itibaren izlenen ureterle-
rin yukarda tanmimlanan Kkitleye arka yilizden iki tarafli olarak
girdikleri ve on-alt taraftaki iki vertikal yariga acildiklari iz-
lenmigtir. Ayrica sinfizis pubisin kollarinin birbirinden 2 cm. ka-
dar ayrilmig oldugu dikkati ¢cekmistir. Bunlarin disinda bir ano-
mali yoktur.

Mikroskopik Bulgular : Ekstrofia vezikalis diisiiniilen kitleden
hazirlanan seri kesitlerde olusumun dig ylizde genis sahalarda
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iilsere oldugu, yuvarlak iltihabi hiicre infiltrasyonu gosterdigi
izlendi. Baz1 sahalarda ise saglam ortiicii epitel bulundugu ve
pburalarin birbirine gecer tarzda kismen keratinize cok kath yas-
s1 epitel ve degisici epitelden olustugu goriildii. Aym epiteller de-
rinde adalar ve ortasi bosalmig kistik yapilar seklinde de yer al-

Sekil : 1 — Olgunun makroskopik gbriiniimii, ekstrofik mesane altinda ru-
dimenter penis izleniyor.

Sekil : 2 — Degisici epitel, silendirik epitel ile doseli kistik - glandiiler sa-
halar, iizerinde iilserasyon ve kronik iltihabi olay. (H. E., 40X)

maktadir (Sekil : 2). Bunlarin arasinda ¢ok az olarak morfolo-
jik ozelligini korumus tek sira silendirik epitelle doseli bez ya-
pilar1 ve genig olarak yassi epitel metaplazisi izlenmektedir. Me-
yer musikarmen ile, bosluklarda ve baz silendirik epitel saha-
larinda miisin pozitif bulunmustur (Sekil: 3). Bu, sistitis sis-
tika ve sistitis glandiilaris olarak nitelendirilebilecek goérinim-
lerin altindaki dokuda diizensiz olarak yer alan longitiidinal ve
sirkiiler diiz kas demetleri goriilmektedir. Diiz kas ve submuko-
zada belirgin bir fibrozis vardir. Penisten hazirlanan Kkesitlerde
epispadiasin ileri derecede olmadigl goriilmustiir. Ancak, penis
kokiintin kitle ile karigmig olmasmn bunu gizlemis olabilecegi
diigliniilmiigtiir. Skrotumda testis dokusu bulunamamistir.

Akcigerlerde interstisyel pnomoni ve bobreklerde pyelonefrit
goriiniimlerinin 6liim sebebi olabilecegi diisiiniilmiigtiir. Bitin
bu bulgulara gore histopatolojik tam komplet ekstrofia vezika-
listir.
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TARTISMA

Yiizey epitelin altindaki epitel adalar1 ve kistik sahalarin,
ylzey epitelin kistik invajinasyonlar1 oldugu belirtilmektedir.?
Yassi epitelin, degisici epitelden metaplazi ile gelistigi, bunun
mekanik ve iltihabi irritasyona kars: cevap oldugu soylenir.! An-
cak yeni doganda da biitiin bu bulgulara rastlanmaktadir.!,? Ye-
ni dogan veya birkag giinlilk bebeklerde ekstrofik mesane yiize-
yinin ¢ogunlukla degisici epitelle dogeli oldugu goriilmiistiir.®
Barsak mukozasina benzer bez epitellerinin kékeni tartismalidir.
Normal degisici epitele diferansiye olmamis kloakal endoderm
veya bunun anormal inkluzyonlari oldugu ileri siiriilmiistiir. Me-
taplazi de olabilir. Bir olguda rektum mukozasinda mesane tipi
epitel ve indiferansiye epitel sahalari bulunmustur.! Bilindigi
gibi, normal mesane mukozasinda degisici epitel disinda epiteller
bulunmaz. Yassi ve glandiiler epitel iltihap ve tiimér gibi olay-
larda ortaya cikmaktadir.

Bircok diger konjenital anomalilerin aksine ekstrofi, insan
veya hayvandaki embriyoner gelisimin hicbir safhasina uyma-
maktadir.” Bu, malformasyonun patogenezini tarifte ilk karsila-
silan gueliiktiir. Ekstrofi nadiren ailevi olarak ortaya cikar.® 26
ekstrofili anneden dogan 33 ¢ocukta bu anomali goriilmemistir.?
Ilging bir veri ise, difer spontan konjenital anomalilerin sik go-
rildiigu hayvanlarda ekstrofinin pratik olarak bulunmamasidir.?
Ekstrofi, cogu diger anomalinin aksine urcgenital sistem yanin-
da alt karn, pelvis kas - iskelet sistemini ve ileri hallerde intes-
tinal sistemi de tutan bir konjenital anomalidir. Mesanenin ¢n
duvarmin ve karin alt - 6n duvari mezensimal yapilarinin olma-
masina ek olarak olgularin hemen timiinde epispadias, rudimen-
ter penis, uterus bikornus, birlesmemis labialar ve skrotal ¢ikin-
tilar bulunur. Genellikle testisler inmemistir ve prostat bulun-
maz. Omfalosel, spina bifida, meningomyelosel, imperfore aniis
diger goriilebilen anomalilerdir.®* Bizim olgumuzda da ekstrofiye
ek olarak benzer anomaliler izlenmektedir.

Ekstrofia vezikalisin patogenezinde genellikle kabul edilen
goriis, Marshall'in® ileri siirdii§ii hipotezin gelistirilmesi ile olug-
mustur. Epispadias ve ekstrofilerdeki ortak defekt ilk 6 embriyo-
nik haftada kloakal membranin fazla gelismis olmasi ve gerile-
memesidir.

Erken embriyonik periyodda kloakal membran infraumbli-
kal abdominal duvarin orta kismim iggal eder.®® Primitif mezo-
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dermal Kivrimin bitisigindedir ve buradan gelisen mezoderm kloa-
kal membranin dis kenarlarindan gecerek genital kivrim ve tii-
berkilleri olusturur. 4 -5 mm.'lik bu embriyonik devrede kloakal
membran gerilemeye baslar ve esas olarak bilaminar olan infra-
abdominal orta kisim duvari icine dogru mezodermin olusmasi-
na izin verir (Sekil: 4). Bu devredeki anormal olarak biiylik ve
gerilemeyen kloakal membran mezoderm icin mekanik bir engel
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Sekil: 3 — Bir kismen solid epitel adasinda musikarminotihk goriiniim.
(Musikarmen, 100X)
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Sekii: 4 — Kloakal membran ve primitif mezodermal kivrimin birbirleri
ile iligkisinin sematik goriiniimii: a — Kloakal membran,
b — Embriyonik mezensimin normal yolu, ¢ — Primitif me-
zodermal kivrim, d — Gobek kordonu, e — Embriyonik disk,
f — Kuyruk katlanmasi, x — Bu sahada mezensimin bulunma-
mas1 ekstrofinin sebebidir, (Snell’den, 8)

olusturur ve sonucta orta hatta birlesemeyen mezodermal ele-
manlarin arasinda alt karin boélgesindeki kama seklindeki defekt
ortaya cikar. Normalde mesaneyi olusturacak olan urogenital si-
nusun st tarafi, mezoderm olmayinca devamlihgini koruyamaz,
yirtiir ve mesane arka duvari karin alt-oén duvarinda yer
alir4,%7% Muecke’, bu mekanik engel teorisini cok basarii bir
deneyle tavuk embriyonuna uygulamis ve insandaki ekstrofiye
benzer sonu¢ olusmustur. Biitiin bu aydinlatici bulgulara karsin,
etyopatogenezdeki kloakal membran biiylikliginiin nedeni kesin-
likle karanhktir.

Tedavi edilmeyen ekstrofi olgularimin 9/10'u 7 yastan evvel
oliir.? Oliim sebebi, buradaki olguda oldugu gibi assendan bob-
rek enfeksiyonu, hidronefrozdur. Ileri yaslara ulasabilen olgular-
da ise %4 -17.5 oraninda adenokarsinoma gelisimi olmaktadir.’,*
Bu en cok 45 - 55 yastadir ve ilk 2 dekadda goriilmemistir. Belir-
tilen oran, normal populasyondaki %0.017’lik mesane karsinomu
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cranindan c¢ok yiiksektir. Yassi epitel karsinomu ise cok azdir.
Beklenenin aksine olan bu durumun sebebi acgiklanamamakta-
dir. Ekstrofi vezikalisin tedavisindeki ana hedefler renal fonksi-
yonu korumak ve lriner kontinansi saglamaktir.
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