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Fanconi Aplastik Anemisi ve Transvers Vajinal Septum Birlikteligi

Concominitance of Fanconi Aplastic Anemia with Transverse Vaginal Septum
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Fanconi aplastik anemisi bircok konjenital anomalinin eslik ettigi genetik kokenli defektif hematopoez durumu-
dur. Genitotriner sistem anomalileri %20 oraninda eslik eder. Literatiirde genitotriner anomali olarak transvers
vajinal septum ve Fanconi aplastik anemi birlikteligine rastlanmamistir. Konjenital transvajinal septumun eslik
ettigi 13 yasinda Fankoni aplastik anemili hastanin sunumu ve yaklasimimizin aktarilmasi amaglandi.

Anahtar Sézctikler: Amenore, Aplastik Anemi, Cocuk, Dilatasyon.

Fanconianemia is a genetic defective hematopoesis condition characetrised by multipl congenital anomalies.
Concomitance of genitourinary anomalies are 20%. There is lack of literature about concomitance of Fanconi
anemia and transverse vaginal septum as genitourinary anomalie. in this article, a 13-year old Fanconi aplastic
anemia patient with vaginal septum and our approach aimed to be reported.
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Fanconi aplastik anemisi eslik eden konje-

hiperpigmente cilt lezyonlari, atipik yiiz

nital anomaliler agisindan oldukga genis
spektruma sahip genetik kékenli bir ke-
mik iligi yetersizlik tablosudur. Otozo-
mal resesif gecisli olup stk goriilme-
mekle beraber ciddi hematolojik bo-
zukluklara neden olmaktadir. Deoksi-
ribo Nikleik asit (DNA) onarim de-
fekti nedeni ile progressif kemik iligi
yetmezligi, 16semi ve solid timor gelisi-
mine neden olabilmektedir (1). Disi ge-
nital sistemi ilgilendiren anomaliler
%20 siklikla rastlanir. Uterin anomali-
ler, az gelismis genitaller, adet diizensiz-
ligi en stk goriilen genital anomaliler ve
semptomlar arasindadir (2).

Calismada transvers vajinal septumun eg-

lik ettigi Fankoni aplastik anemili has-
taya yaklasimizt sunmayi hedefledik.

Olgu Sunumu

Adet dizensizligi yakinmast ile poliklinige

onti¢ yasinda kiz hasta getirildi. Hastanin
yedi ay 6nce adet kanamasina benzeyen
bir akintistnin oldugu belirtildi. Ozgeemi-
sinde Fanconi aplastik anemisi nedeni ile
4 yasindan beri takipli oldugu ve 24 ay
once kemik iligi transplantasyonu sonrast
tedavisinin tamamlandig 6grenildi. Has-
tanun yapilan fizik incelemesinde yer-yer

goriiniimii saptandt. Izlenebilen iskelet
anomalisi ya da bilinen Fankoni aplastik
anemisine eglik eden diger anomaliler g6-
rilmedi. Rutin kan tetkiklerinde hemog-
lobin 11.8 gt/dL beyaz kiite 8 bin/mm3,
trombosit 245 bin/mm3 olarak izlendi.
Biyokimyasal incelemesinde &zellik sap-
tanmadi. Sistemik muayenesinde anot-
mal bulgu yoktu.

Pelvik  ultrasonografik  degerlendirme-

sinde her iki overde multipl folikdl
kistleri izlendi. Vajen belirgin genis
olup icerisinde hemorajik igerik ile
uyumlu gbrinim stpheli imperfore
hymen ,vajinal stenoz veya atrezi ola-
rak rapor edildi. Hastaya ek gérinti-
leme yontemi uygulanmadi.

Oykij, fizik inceleme ve goriintiileme sonra-

sinda ¢ocuga ameliyathane sartlarinda
genel anestezi altinda muayene planlads.
Hastaya litotomi pozisyonu verildikten
sonra himen annuler sekilde yerlestigi ve
actk oldugu izlendi. Hegar dilatat6riin iki
cm iletledigi goriildi. Bunun tizerine sis-
toskop ile bakildiginda vajen girisinden 2
cm sonrasinda septum izlendi, serviks
agz1 gortlmedi. Ultrasonografi esliginde
vajenden uterusa Gauche igne ile girildi.
Distal vajen ile proksimal vajen arasinda
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ince septum izlendi. Septumun ince ola-
rak izlenmesi Uzerine hastaya drenaj ve
dilatasyon planlandi. Yogun icerikli he-
morajik stvt aspire edildi. Enjektor igne-
sinin icinden proksimal vajene kilavuz
tel ilerletildi. Kilavuz tel tzerinden 5F-
7F-9F nefrostomi dilatatorleri ile dilatas-
yon yapilarak 8I nefrostomi katateri yer-
lestirldi. Yogun icerik serum fizyolojik
ile yikanarak aspire edildi ve katater sag
labium majusa tespit edildi. Bir hafta
sonra ¢ocugun nefrostomi katateri ce-
kildi ve dilatasyon programina alindi.
Hastaya alt1 ay boyunca iki ayda bir dila-
tasyon ve genel anestezi altinda muayene
uygulandi. Altr aylik dilatasyon programi
sonrasinda darlik izlenmemesi ve aylk
menstruasyon gorilmesi Uzerine hasta
dilatasyon programindan ¢tkarildi. Has-
tanun dilatasyonsuz alt aylik takibi stire-
cinde ek sikayeti olmadt.

Tartisma

Fankoni aplastik anemisi otozomal ressesif
gegisli, klinik olarak heterojen, eslik eden
konjenital anomali acisindan oldukca
zengin bir defektif hematopoezis duru-
mudur.En sik eslik eden anomaliler: is-
kelet sistemi anomalileri (%71), cilt pig-
mentasyonlart ( %064), kisa boy (%0063),
renal ve uriner trakt anomalileridir
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(%034) (1).Genital anomaliler %020 stk-
likta eglik edebilir. Erkeklerde genital
anomali olarak inmemis testis, hipogo-
nadizm, hipospadias ve infertilite goril-
mektedir. Az gelismis genitaller, uterin
anomaliler kizlarda gérilen genital ano-
maliler arasindadir (3). AdSlesan ¢agda
adet diizensiligi gortilebilmekle beraber
androjen terapisi altinda olmadiklari si-
rede gebelik olasiligt yitksek olarak bildi-
rilmektedir (4).

Transvers vaginal septum stk gérilmeyen

10.

miillerian yapilarin  vertikal fizyon
anomalisidir (5-7). Vajende yerlesi-
mine gore algak, orta, yitksek olarak si-
niflandirilmaktadir  (5-7).  Sekonder
seks karakterlerinin gelismis oldugu
adolesan ¢aginda kiz hastalarda primer
amenore, siklik agr1 ve progressif ola-
rak biytiyen abdominopelvik kitle
seklinde bulgu vermektedir (8). Nadi-
ren de olsa intrauterin déonemde hid-
rometrokolpos ve hidrokolposa se-
konder tespit edilebilir (9). Tedavi se-
cenekleri arasinda ug-uca anastomoz,
Z-plasti, st ve alt vajenin deri greftleri
anastomozu, perkiitan hematokolpos
drenaji, laparoskopik drenaj ve vajinal
dilatasyon bulunmaktadir (10,11). Va-
jinal dilatasyon postoperatif dénemde
darligr engellemek, preoperatif do-
nemde ise septumu inceltmek amaci
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ile kullanilmaktadir (12). Tedavi sege-
negi septumun kalinlik ve vajendeki
yerlesimine gore seg¢ilmelidir(13). Cer-
rahi tedavinin yansira adélesan do-
nem disindaki yas gruplarinda ciddi
hemotokolpos, cle gelen abdominal
kitle, karin agrist olmadids stirece takip
tedavi secenkeleri arasindadir (14).

Olgumuzda vajinal septumun yerlesimi ve

ince yaptya sahip olmast nedeni ile cer-
rahi girisim Oncesi dilatasyon secenegi
tercih edilmistit. Hastanin takibinde dar-
lik gelismemesi nedeni ile cerrahi girisim
secenegi ertelenmistir. Semptomlarin di-
latasyon ve drenaja ragmen sebat etmesi
durumunda hastaya daha invaziv cerrahi
girisim plant yapilmustir.

Fankoni aplastik anemisine eslik eden genis
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konjenital patoloji yelpazesi gz 6niinde
bulundurularak adélesan ¢agda adet dii-
zensizligi, karin agrist sikayeti ile gelen
olgularda transvers vajinal septum akla
getirilmeli, cerrahi tedavi gereksinimi ab-
dominoplevik Manyetik Rezonans G6-
rintileme (MR) ile i¢ genitalyanin ayri-
nutilt irdelenmesi ile belitlenmeli ve uy-
gun hastalarda cerrahi girisim plant 6n-
cesinde vajinal dilatasyon secenekler ara-

sinda bulundurulmalidir.
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