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Kadin genital organlarina ait anomaliler icinde, ¢ok mnadir
rastlamlan bir anatomo-klinik antite, son yillarda, akademik ehem-
miyet kazanmigtir. ilk defa, 1838 yilinda ROKITANSKY ve onu ta-
kiben 1910 yilinda KUSTER tarafindan tarif edilen bu sendromda,
bifid riidimanter bir uterus'la beraber vaginal aplazi séz konusudur.

- 1lk aragtiricilarin isimleri ile ilgili olarak «Rokitansky-Kiister
sendromu» ad1 verilen bu gelisim anomalisi iizerinde, eski ve yeni
literatiirde yer alan vak'alar nisbeten smrh olup, bu yayinlarda,
anomalinin, vagina aplazileriyle birlikte goriilebilecegi ifade edil-
mekle beraber, materyel azhig1 sebebiyle, bugiine kadar tam ve kesin
bir izah1 yapiimamigtir,

ROKITANSKY ve KUSTER'in incelemelerinden sonra, POZZI,
MUNDE ve STRAUCH da (7, 6, 9), bu patolojik antite iizerinde
durmusglar; fakat nadir goriiliisii sebebiyle, izahlarim, ancak miin-
ferit vak’alar iizerinde toplamiglardir. Son yillarda da bu anoma-
liden s6z edilmis, FREDERICK (3), tarif edilen bu duruma «ute-
rus bicornis-acolliss adin1 vermistir. JONES (4) ve MULLER (5),
incelemelerinde, sendromun, bilhassa hermafroditizm ve feminizan
testikiil ile ayiwrim iizerinde durmuslardir.

Johns Hopking hastanesinde, 30 kongenital genital anomali
icinde, 2 vak’ada bu sendrom fesbit edilmistir (4). WHARTON
(10), BRYAN (2), ANHEIM (1) ve arkadaslari, bu sendrom ile
ilgili observasyonlar yaymlamiglar ve vak’alarin biiyiik kisminda,
iirolojik malformasyonlarin da mevcut oldugunu bildirmiglerdir.
SCHMIDT (8), yaymladig1 diger bir bildiride, sendroma «uterus
bipartitus rudimentarius cum vagina solida» adini vermistir.
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Biz de, Ankara Tip Fakiiltesi Kadm - Dogum Klinigine yatiri-
larak incelenen 21 genital anomali icinde, bu sendrom icin tipik bir
vak'a tesbit etmis bulunuyoruz. Sendromun belirli ozelligini akset-
tirmesi balkimindan, en uygun adlandirmanin suterus bicornis ru-
dimentarius-acollis» oldugn kamsindayiz. Nadir rastlamlan, fakat
patognomonik belirtiler gésteren bu anomalinin, embryolojisi, ana-
tomisi, klinik 6zellikleri, teshis ve tefriki iizerinde Ikieaca durmalk
istiyoruz.

Rokitansky - Kiister sendromunda, anatomik bakimdan, go-
nadlar tamamen normal overler olup pelvien boslukta lokalizedir-
ler. Tubalar, ekseriya ince olmakla beraber, uzunluklari normaldir
ve liimenleri meveuttur. Buna kargilik, uterus cornua'lar, virgiil
seklinde iki tomurcuk halinde uzanip orta hatta, ince kordonlar va-
sitasiyla birlesirler. Baz vak'alarda bu riidimanter cornua'lar ta-
mamen Douglas boslugunda lokalizedir. Bu taslaklarda ne
corpus ne de collum meveuttur, Uterus, bu gekliyle, iki cornua'ya
inhisar etmis T seklinde olup, baz hayvan cinslerindeki uterusu
taklid eder bhir gériiniimdedir. Cornua’larm ici bazan oyuk ve mii-
koza ile dogeli bulunur. Daha gelismis sekillerinde bu miikozay1 bir
miiskiiler tabaka gevirir. Overler, atrofik, uzun ve yass1 olahil-
digi gibi, tamamen normal gelismis de bulunabilir. Bu gibi durum-
larda, nadir olarak, oviillasyon goriilebilir; fakat, genellikle normal
bir menarche ve menstrilasyon teessiis etmez. Ayrica, vaginanin
total veya parsiyel yoklugu stz konusudur. Genital organlarin mu-
ayenesinde vulvadan itibaren kisa bir vestibiiler kanal goriilebilir,
Dis genital organlar normal goriiniimdedir; sadece, iiretra orifisi,
genellikle genislemis ve klitoris ile furget arasinda lokalizedir.

Bu sendroma sahip kadinlarda, dis gériiniimii ile, s6z konusu
anomaliden siiphelenmek cok kere imkansizdir. Zira, viicut gekli,
ses tonu, meme gelismesi ve psisik karakterler, kadina has bir ge-
kilde normal tegekkiil etmiglerdir, Miikerrer cinsi miinasebet sonu-
cu, cok kere, vulvada vestibiiler kanal oldukea derin bir cul-de-sac
halindedir. Baz1 vak’alarda, koitus'un dilate iiretradan vuku bul-
dugu dikkati ceker.

Bu anomalilerde, embryolojik acidan, intra - iiterin hayatin 2,
ayl icinde Miiller kanallarinin gelisiminde bir duraklama sz konu-
sudur. Fakat, inhibitér aktivitenin sebebi bilinmemektedir, Bu
kanallar, normal inkigaflar: esnasinda, dnce yukaridan agagiya dog-
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ru kordonlar halinde geligirler; bildhare, yine ayni istikamette ka-
nalize olurlar. Daha sonra, tedricen agagidan yukariya dogru ya-
pismaya baglarlar. Nihayet bunlari ayiran kluazon derece derece
kaybolur ve uterusun son gekli meydana cikar.

Miiller kanallarinin, miistakbel uterus cornua’larmnin hizasin-
da bulundugu zamanda, inkigaflarinda bir duraklama olursa, bu ka-
nallar dolu olarak kalir. Buna mukabil, kanallarin, gelecekte tuba-
lar1 tegkil edecek proksimal kismi ise, kanalikiile olmug vaziyette-
dir. Boylece, uterus cornua’larinin altinda gelismesi lAzim gelen bii-
tiin kisimlar (corpus uteri, collum ve vaginanin 1/3 ust kismi) te-
sekkiil edemez. Sonug olarak bu kisimlar aplazik kalir. Uro-genital
siniis'ten menge alan ve overlerin hormonal tenhibine cevap veren
vulva ise, normal olarak inkigaf eder.

Rokitansky - Kiister sendromu, klinik yonden, piiberteden son-
ra kendine has belirtilerle dikkati gekebilir. Bazi benzerlikleri do-
layisiyla, feminizan testikiil sendromu ile klinik ayirimi yapilma-
lidir.

Her iki sendromda da, hastalar kadina has bir geligim goster-
melerine ragmen, ergenlik ¢aginda, primer amenore, sterilite ve
seksiiel miinasebetin giicliigii gibi sikdyetler, miigterek belirtileri
teskil eder. iki sendromun tefrikini kolaylastiran klinik ve labora~-
tuar bulgular1 Tablo 1'de sematik olarak gosterilmigtir.

Rokitansky - Kiister sendromunun teshisinde, ozellikle pnomo-
pelvigrafik incelemelerin bityiikk deger tagmdig kamsindayiz. An-
cak, yaptigimiz literatiir aragtirmalarinda bu hususta herhangi bir
bilgiye rastlamadik. Pndmo-pelvigrafide, her iki yanda overlerin
ve bunlarin bitigiginde riidimanter uterus cornua'larinin goriilmesi
teshisi kolaylagtirir.

Rokitansky - Kiister sendromunda, vagina ekseriya normal
olarak diferansiye olmadigindan, vak’alarin biiylik kisminda vagi-
nal muayene miimkiin degildir. Ancak rektal muayenede, orta hat-
tin her iki tarafinda, ufak uterus cornua’lari palpe edilebilir; orta-
da normal uteruse ait bir olugum ele gelmez.

Nihayet, vak’alarin birgogunda yapilan probe laparotomi so-
nuecu, overler ve buniara bitigik riidimanter uterus’lerin tesbhiti ile
kesin teshise gidilecektir,
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Uretra orifisi
Vulva

Selioskopi
Pnémo-pelvigrafi

Urolojik malformas yonlar

Normal yerinin altinda
Ekseriya yok veya
cul-de-sac halinde
Overler normal ve
uterus bicornis rud.
Iki over ile iki uterus
cornua’slt imaji

TABLO I
Bulgular Rokitansky-Kliister S. Feminizan testikiil S.
ITeredite Rol oynar Rol oynamaz
Bazal temperatiir Rifazik Monofazik
Aksiler ve plbik killanma | Normal Normalden az

Normal yerinde
Cul-de-sac halinde

Testikiiller alt
bolgede, uterus yok
Alt bolgede iki
testis imaj

Ekseriya mevcut Nadir
Pregnandiol dozaji Normal Diigiik
Estriol Normal Diigilik
17-ketosteroidler Normal Normal veya az
yiiksek
Seks kromatini Pozitif Negatif
Seks kromozom dizisi XX XY

Baz1 vak'alarda, anneksiyel kitleler (fibro-myom) goriilebilir.
Bu gibi durumlarda, baz otérler, potansiyel malignitenin, ilerde
korkulacak yegdne komplikasyon oldugunu one siirmektedirler.

Vak’amizin observasyonu

Hastamz (S. A. 763/1966), primer amenore ve cinsi miinasebetin zorlu-
gundan sikayetci 22 yasinda geng bir kadindir.

Jinekolojik muayenede, vulvanin normal, vaginamin 2 falanks girigine
miisait cul-de-sac halinde geligtigi, anneks sahalarimm palpabl oldugu, yan-
larda riidimanter uterus'ler olmast muhtemel ufak tegeklkdiller tesbit edildi.

Hastanin dig gériinlimii, viicut sekli, ses tonalitesi, meme gelismesi, ak-
siler ve piibik killanma, psigik karakterler tamamen normal kadin tipindedir.

Laboratuar incelemelerinde, seks kromatini pozitif, atrofik vaginal sme-
ar, 17-ketosteroidler 13,8 mg, iirolojik anomaliye rastlanmadi. Pnémo-pelvi-
grafi'de, her iki tarafta overler ve bunlarin yamnda rildimanter uterus'lere ait
imajlar dikkatimizi gekti (Sekil 1),

Probe laparotomi’de, normal lokalizasyon, cesamet ve goriiniimde iki over
mevcuitu; bunlarin yaninda, overlerden biraz bliyilik, yuvarlak, sertge uterus
cornua’lart ve her birinden uzanan ince ve kanalilkiile tuba'lar goriillmektey-
dl. Rildimanter uterus cornua’lari, mesanenin arkasinda orta hatta dogru bir

korden halinde birlesmekie, collum'a ait herhangi bir tesekkiil bulunmamak-
ta 1di (Sekil 2).
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Sekil ; 1 — Vak'amizin pnomo - pelvigrafisi (iki over ve rlidimanter
uterus cornua’lari)

Sekil: 2 — Laparotomide goriinlim (sag uterus cornua’si, tuba ve over)
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Sekil: 3 — Uterus bicornis rudimentarius - acollis (gematik)

Vak'amizda, vaginal kanal kismen tegekkiil etmig hulundugundan ve cin-
si miinasebete imkan verdiginden, herhangi bir plastik operasyona liizum gb-
riilmemistir.

Sonug olarak, baz yazarlar tarafindan Rokitansky-Kiister send-
romu adi verilen bu klinik antitenin, kesin bir hiiviyet kazandig: ve
genital aplazilerin ender rastlanilan tipi cldugu sOylenebilir. Bu
sendrom, biitiin vagina aplazilerinde, gerekli klinik ve laboratuar
incelemeleri ile diger anomalilerden ayird edilmelidir.

Sendromun tedavisi, hastalara cinsi miinasebet icin imkéan ha-
zirlamak gayesiyle, ancak cul-de-sac halinde olan vagina'ya, plas-
tik operasyonlarla biraz daha derinlik kazandirmaktan ibaret kal-
maktadir,

OZET

Rokitansky - Kiister sendromu ad1 verilen anatomo-klinik anti-
te tartigilarak, nadir rastlanilan bu anomalinin, anatomik, embryo-
lojik ve klinik Ozellikleri iizerinde durulmus ve bu sendrom igin ti-
pik belirtiler tagiyan bir vak’amizin observasyonu sunulmugtur.
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RESUME

Le syndrome de Rokitansky - Kiister

Aprés un exposé sur l'entité anatomo - clinique du syndrome
dénommeé Rokitansky - Kiister, les auteurs discutent les particula-
rités anatomiques, embryologiques et cliniques de cette anomalie
rare et donnet l’observation d’un cas typique.

SUMMARY

Rokitansky - Kiister syndrome

The anatomo - clinical entity called the Rokitansky - Kiister
syndrome has been discussed; anatomic, embryologic and clinical
characteristics of this rare abnormality is stressed and the obser-
vation of a typical case is presented.
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