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Özet
Kadın genital sisteminin gelişimi, hücresel farklılaşma, 
migrasyon, füzyon ve kanalizasyonu içeren olaylar 
serisi sonucunda ortaya çıkan kompleks bir süreçtir. 
Bu süreçte herhangi bir yerde meydana gelen bozukluk 
konjenital anomali olarak sonuçlanır. Bu derlemede, 
konjenital vajen anomalilerinin son literatüre göre 
sınıflandırılması ve tedavi şekilleri yeniden gözden 
geçirilecektir.
Anahtar Kelimeler: Kadın üreme sistemi, konjenital 
anomaliler, vajen. 

Abstract
Development of the female genital tract is a complex 
process dependent upon a series of events involving 
cellular differantiation, migration, fusion, and canaliza-
tion. Failure of any one of these processes results in 
a congenital anomaly. The classification and treatment 
modalities of congenital  anomalies of the vagina will 
be reviewed according to  the last literature in this re-
view article.
Keywords: Female reproductive  tract, kongenital 
anomalies, vagen.

The American Society of  Reproductive Medicine 
(ASRM), kadın genital sistemi anomalilerini klinik pre-
zentasyonu ve prognozuna göre altı grupta sınıflandırır. 
Bu sınıflandırma uterus dışı anomalileri içermez; fakat 
birlikte olduğu vajinal, tubal ve üriner anomalilerin tanı-
mına izin verir (1).
Embriyoloji: Kadın genital sisteminin gelişimi gestas-
yonun 3. haftasında başlar ve gebeliğin 2. trimesteri bo-
yunca devam eder.
Gonadlar- Gonad gelişimi primordiyal germ hücreleri-
nin genital kabartıya göçü ile meydana gelir. 5. haftada 
gonadlar her iki cinsiyet için aynıdır ve over ya da testise 
farklılaşma yeteneğine sahiptir. Hangi yönde farklılaşa-
cağı sex kromozomlarına bağlıdır. Ovaryan farklılaşma-
nın ilk bulgusu 6-7. gebelik haftalarında sertoli hücrele-
rinin yokluğudur. 13,5. haftadan sonra overin primordi-
yal follikülleri görülebilir (2).
Böbrek- Kadın genital traktı Müller kanalları, ürogenital 
sinus ve vajinal plaktan meydana gelir. Başlangıçta fark-
lılaşma olmayan dönemde, kadın erkek her iki cinsiyette 
mezonefrik (wolf) ve paramezonefrik (Müller) kanallar 
mevcuttur. Mezonefrik kanallar mezonefrik böbrekleri 
kloakaya bağlarlar. Yaklaşık 5. gebelik haftasında üreter 
tomurcuğu, mezonefrik kanalın dorsal büyümesi sonucu 
metanefrozun farklılaşmasını stimüle eder.  Metanefroz 

zamanla fonksiyonel böbreği meydana getirirken, yakla-
şık 10. haftada mezonefroz dejenere olur. 
Uterus ve Fallop tüpleri- Müller kanalları ilk kez yakla-
şık 6. gebelik haftasında kaudal yönde uzamaya başladı-
ğı ve orta hatta buluşmak için metanefrik kanalları me-
dialden çaprazladıkları zamanda görülebilirler.  7. hafta-
da ürorektal septum gelişmiştir ve rektumu ürogenital si-
nusten ayırır. 12. hafta civarında, Müller kanallarının ka-
udal bölümleri uterovajinal kanalı oluşturmak üzere bir-
leşirler (füzyon)  ve bu yapı ürogenital sinüsün dorsal 
duvarı içine doğru yerleşir. Bu iki Müller  kanalları baş-
langıçta tek dokudan meydana gelirler ve yan yana uza-
nırlar.  Sonradan her iki kanalın internal kanalizasyonu 
septum ile ayrılmış iki kanal meydana getirir ve bu sep-
tum 20. haftada sefal yönde reabsorbe olur. Müller kana-
lının kraniyal (birleşme olmayan) taraftaki bölümü fimb-
riya ve fallop tüplerini meydana getirirken, kaudal (bir-
leşme olan ) bölümü uterus ve üst vajeni oluşturur.
Vajen- Sinovajinal kabartı ,  solid vajinal plağı oluştur-
mak için uterovajinal kanalın kaudal ucuna doğru çoğa-
lır. Alt vajenin lümeni  vajinal plak hücrelerinin deje-
nerasyonu ile şekillenir. Kanal oluşumu 20. haftada ta-
mamlanır.
Himen- Vajen lümeni, ürogenital sinus’tan himenal 
membranla ayrılır. Himen genellikle doğumdan önce 
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santral hücrelerin dejenerasyonu ile rüptüre olur. Fakat 
vajinal intoitus seviyesinde ince bir mukoz membran kat-
lantısı olarak kalır.
Himen Anomalileri: Himen membranı vajen duvarına 
tutunan fibröz bağ dokudan oluşur. Himen anomalileri hi-
menin santralinde tam olmayan dejenerasyondan kaynak-
lanır. Bu anatomik varyantlar imperfore, mikroperfore, 
septa ve kribriform himendir.
İmperfore Himen:  Kadın genital yolunun en sık obs-
trüksiyon yaratan lezyonlarından biridir.  Maternal estra-
diolun uyarısıyla salgılanan vajinal sekresyonlardan olu-
şan mukokolpos nedeniyle doğumda bebeklerde şişmiş 
introitus görülebilir. Eğer yenidoğan döneminde tanı kon-
maz ve himen imperfore olarak kalırsa mukus reabsorbe 
olur ve çocuk genellikle menarşa kadar asemptomatik ka-
lır. Bu dönemde adelösan, siklik abdominal ve pelvik ağrı 
şikayetleri ve hematokolpos ile başvurur. Vajenin fazlaca 
distansiyonu, sırt ağrısı, defekasyonla ağrı, üriner zorluk-
lara yol açabilir.
Tedavi- Himen onarımı herhangi bir yaşta yapılabilir, fa-
kat estrojen hakimiyeti altındaki dokunun onarımı daha 
kolay olacaktır. Bu nedenle cerahi için en uygun zaman ye-
nidoğan, postpubertal ya da  premenarş zamanıdır. Anestezi 
altında yapılan cerrahi onarım himenal ringe yakın memb-
rana yapılan elips şeklindeki insizyonu içerir ve  takibinde 
obstrükte materyal uzaklaştırılır. Normal boyutta bir orifis 
sağlamak için elektrokoter kullanarak ekstra-himenal doku 
eksize edilir ve adezyon  ya da tekrar obstruksiyon olma-
ması için vajinal mukoza himenal ringe 3-0 ,4-0 vikril ya 
da kromik sütür kullanılarak sütüre edilir.
İnkomplet Himenal Açıklıklar: Mikroperfore, septa 
ya da kribriform şekilli gibi inkomplet açıklıklar sıklık-
la asemptomatiktir. Tampon, vajinal ovül yerleştirememe 
ya da koitusda zorlanma nedenleriyle jinekolojik muaye-
nede fark edilirler. Ayrıca mikroperfore  himeni olan ka-
dınlar post menstruel lekelenme ya da parsiyel obstruksi-
yon ve zayıf drenaja bağlı kötü kokulu akıntı şikayeti ile 
başvurabilirler. Eğer menstruasyon ile materyal tamamıy-
la vajenden atılmazsa kalan kan dokusu enfekte olabilir 
ve bilateral tubo ovaryen abse oluşabilir.
Tedavisi- Fonksiyonel bir himenal ring oluşturmak için  
fazla himenal dokunun rezeke edilmesidir. Elektrokoter  
kullanımı ile fazla himenal doku eksize edilir ve dokuları 
yaklaştırmak için aralıklı sütürler yerleştirilir.
Vajen Anomalileri
Transvers Vajinal Septum:  Ürogenital sinus ve Mül-
ler kanallarının kanal oluşumu ya da füzyon defekti so-
nucu yaklaşık 1:30000 - 1:80000 kadında görülür(3). Va-
jen içinde değişik seviyelerde yerleşmiş olabilir. Yaklaşık % 
46’sı üst vajende, %35-40 orta bölümde ve % 15-20’si alt va-
jende bulunur(4). Bu septalar genellikle 1 cm den daha ince-
dirler ve santral ya da eksantrik  perfore   alan içerirler (5). 

Klinik-Eksternal genital bölge normaldir fakat içeride va-
jen kısalmıştır (kör vajen). Çocuklarda mukokolpos görü-
lürken, adelösanlarda hematokolpos ya da asendan enfek-
siyon sonucu piyohematokolpos oluşabilir. Rektoabdomi-
nal muayenede kitle palpe edilebilir.
Tanı ve Tedavi- Ultrason ve MRI septumun kalınlığı ve lo-
kalizasonu ile yukarı yerleşimli septum ve konjenital ser-
viks yokluğunun ayırıcı tanısında yardımcı olur.
Septum küçük ise rezeke edilip üst ve alt vajen mukoza-
sı uç-uca anastamoz edilebilir. Kalın bir septumun eksize 
edilmesi ve onarılması daha zordur ve bu konuda deneyim-
li cerrahlar tarafından yapılmalıdır. Şayet üst vajen birik-
miş menstruasyon materyali ile genişlemişse, reanastamoz 
işlemi daha kolay olacaktır. Bu materyal sayesinde doğal 
yöntemle reanastamoz için gerekli üst vajen doku miktarı 
artmış olacaktır. Buna ek olarak vajinal dilatörlerin preope-
ratif kullanımı septumu inceltir ve reanastamozu kolaylaş-
tırır. Skar oluşumunu önlemek için Z-plasti tekniği kullanı-
labilir (6). Transvers septumu olan 36 gebenin dahil olduğu 
bir  çalışmada ,yarısında sezeryan ile doğum, geri kalanla-
rın çoğunda eylem sırasında cerrahi ya da enstruman yardı-
mı ile dilatasyon, birkaçında ise gebelik öncesi cerrahi ya-
pılmıştır (7). Sonuçlar genellikle iyidir.
Longitudinal Vajinal Septum:  Longitudinal septum ti-
pik olarak uterin septum ve didelfis gibi uterin anomali-
lerle ilişkilidir (8). Vajeni ikiye bölen septum parsiyel ya 
da komplet olabilir. 
Klinik- Hastalar tampon yerleştirmede zorlanma, tampo-
na rağmen devam eden kanama, disparoni gibi şikayetler-
le başvurabilirler ya da asemptomatiktirler.
Tedavi- Septumun tamamının çıkarılmasıdır. Gelenek-
sel yöntem, mesane ve rektuma dikkat edilerek eksizyon 
yapılmasıdır. Septal dokunun tam olarak çıkarılamama-
sı, kalan dokunun dispareuniaya neden olmasına yol açar. 
Septal doku rezeke edilir ve her iki vajinal mukoza uçları 
sütüre edilir. Asemptomatik olgularda cerrahi gerekli de-
ğildir fakat normal doğumu zorlaştırabilir.
Yarı Obstrükte Vajina  Genellikle ipsilateral renal age-
nezi ile birliktelik gösterir.
Klinik- Hastaların ağrı şikayeti olabilir, obstrükte ve obs-
trükte olamayan bölümler arası mikro bağlantılar nedeniy-
le püy gelebilir ve nadiren siklik peritonit bulguları olabilir.
Tanı: Ananmez, fizik muayene ve uygun görüntüleme 
yöntemleri (özellikle MRI) ile tanı  koyulabilir; laparos-
kopi genellikle gereksizdir (9).
Tedavi: Ağrı, artmış enfeksiyon riski ve retrograd mens-
turasyon nedeniyle bu hastalarda cerrahi onarım gere-
kir. Obstrükte vajene girilerek içerideki sıvının drenajının 
yapılması ve sonra iki vajen arasındaki dokunun rezeke 
edilmesi gerekir. Mesane,rektum ve servikslere özellikle 
dikkat edilmesi gerekir. İki serviks de farklı seviyelerde 
olabilir ve aralarındaki septal doku  kanlanmalarını sağla-
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dığından yerinde bırakılmalıdır. Cerrahi işlem tek bir ope-
rasyonda yapılabilir ya da alternatif olarak bazı cerrahlar 
obstrükte vajeni küçük bir insizyonla drene edip, enfla-
masyon geriledikten sonra ikinci bir operasyon yapmayı 
tercih ederler. Bu hastaların büyük çoğunluğunda tek bir 
operasyonun yeterli olduğu görülmüştür(9).
Vajinal Agenezi: Mülleriyan aplazi, Mayer-Rokitansky-
Küster-Hauser (MRKH) sendromu adları ile de bilinen 
vajinal agenezi farklı uterus şekilleri ile beraber vajenin 
konjenital yokluğu olarak tanımlanır. Altta yatan etyolo-
ji hala bilinmemekle birlikte Mülleriyan kanal sisteminin 
agenezisi ya da hipoplazisi sonucu ortaya çıkar. Hayvan 
modellerinde WNT4 geninin erkek seksüel farklılaşması-
nı ve over kaynaklı androjen üretimini suprese ettiği göste-
rilmiştir (10). Primer amenoresi (Müller agenezine bağlı) , 
hiperandrojenemi ve bilateral overi olan 46,XX kadında bu 
genin mutasyonunun gösterilmesi, WNT4 geninin normal 
kadın seksüel gelişiminde rolü olduğunu göstermiştir (11). 
Vajinal agenezi insidansı sıklıkla 1:5000’dir (1:4000-
1:10000 kadın arasında)(12). Genellikle servikal ve ute-
rin agenezi ile birliktedir, fakat bazen kadınların %7-
10’unda  fonksiyonel endometriumu olan obstrükte ya da 
rudimenter uterus görülürken, % 25 kadarında kavitasyon 
gösteren Müller artıkları izlenir(13-16). Yapılan büyük 
bir çalışmada etkilenen kadınların overleri % 78 normal, 
%16’sı ekstrapelvik yerleşimli ve % 6’sı unilateral hipop-
lastik olarak görülmüştür (15). Ayrıca, bu hastalarda sık-
lıkla ekstragenital anomaliler mevcuttur. Yaklaşık % 25 – 
50 ‘sinde unilateral renal agenezi, pelvik veya at nalı böb-
rek yada toplayıcı sistem anomalileri gibi ürolojik anoma-
liler(17-19);  %10 – 15’inde spina, kosta ve ekstremitele-
ri içeren iskelet anomalileri vardır(17,20). Daha az sıklık-
ta görülen diğer anomaliler;  konjenital kalp hastalıkları, 
el anomalileri, sağırlık, yarık damak ve inguinal-femoral 
hernilerdir (17,21). MRKH genetiği bilinmemektedir. Ya-
pılan bir çok çalışmada MRKH send. hastalarda genetik 
defekt gösterilememiştir (22).
Klinik- Bu kadınlar normal karyotipe sahiptirler, normal 
overler ve over fonksiyonları görülür, bu nedenle sekon-
der seks karakterleri gelişimi (ör. meme gelişimi, aksiler 
ve pubik kıllanma ) de normaldir fakat menarş görülmez. 
Sıklıkla 15-17 yaşlarında primer amenore şikayeti ile baş-
vururlar. Aslında vajinal agenezi, gonadal disgeneziden 
sonra ikinci en sık primer amenore sebebidir. Çoğu hasta-
da fonksiyon görmeyen rudimenter uterus bulunur, fakat 
%2-7’sinde fonksiyon gösteren uterus bulunur ve hemato-
kolpos, hematometra, hematosalpinks ya da endometrio-
zise sekonder siklik ya da kronik abdominopelvik ağrı ile 
başvurabilirler (20,24). Fizik muayenede eksternal geni-
tal yapılar normaldir. Kör vajinal  poş ve himenal ring ge-
nellikle mevcuttur (vajinal poş ve himen,  Müller kanal-
larından değil ürogenital sinüs’ten meydana geldiği için). 
Orta hat yapılarının varlığını ya da yokluğunu belirlemek 

için rektoabdominal muayene yararlıdır.
Tanı-Ultrason incelemesi, böbrekleri değerlendirmek, 
overlerin varlığını ve uterusun yokluğunu göstermek açı-
sından yapılmalıdır. Yapılan bir çalışmada hastaların % 
47’sinde ürolojik anomaliler izlenmiştir (örn: pelvik böb-
rek, çift üreter, üreter divertikülü, mesane ekstrofisi)(19). 
Muhtemel çift üreter intravenöz pyelografi (IVP) ile görün-
tülenebilir. Normal ya da rudimenter uterus’ta fonksiyonel 
endomerium varlığını belirlemek için MRI faydalı olabilir.
Vajinal agenezinin ayırıcı tanısında androjen insensivite-
si, aşağı yerleşimli transvers vajinal septum, uterus ve va-
jen agenezisi ve imperfore himen bulunur.
Tedavi- Günümüzde farklı uzmanlıkların ideal bir fonk-
siyenel vajina oluşturma yöntemi konusunda fikir birli-
ği yoktur (25). American College of Obstetricians and 
Gynecologist tarafından ilk basamak tedavi olarak vajinal 
dilatasyon teknikleri  önerilmektedir(26). Bu konservatif 
yöntem mükemmel hasta memnuniyeti ile oldukça başa-
rılıdır(27). Vajinal agenezisi olan 69 hastalık bir seride or-
talama 19 aylık süre ile bu yöntem uygulandığında % 88 
fonksiyonel başarı elde edilmiştir. Fonksiyonel başarı ise 
cinsel ilişkiye girebilme, en büyük dilatörün ağrısız uygu-
lanabilmesi ya da vajen uzunluğunun 7 cm olması olarak 
tanımlanmaktadır(28).
Cerrahi olmayan yöntem başarısızlığında, ya da hastanın 
bilgilendirilmesinden sonra hastanın kendi istemi olma-
sı durumlarında cerrahi tedavi uygulanabilir.  Jinekolog-
lar tarafından en sık kullanılan cerrahi yöntem Mc Indoe 
vajinoplastidir ve 1200 hastadan fazla olan bir çalışma-
da %92'ye varan başarı oranı elde edilmiştir (29). Daha 
az invaziv laparaskopik cerrahi, Vecchietti prosedürün-
de olduğu gibi, umut verici gözükmektedir. Fakat yine de 
sonuçları ve komplikasyonları hakkında daha fazla bilgi-
ye ihtiyaç vardır(30-32). Sonuç olarak; en uygun cerrahi 
yöntem, işlemi  yapacak cerrahın tecrübesine ve her bir 
yöntemin avantajları ve dezavantajlarına göre hastanın is-
temine bağlıdır. Tedavinin zamanı hastaya göre kişiselleş-
tirilmelidir. Tedavide amaç ; hastanın psikososyal yönden 
desteklenmesi ve uygun anatominin sağlanmasıdır. Vaji-
nal agenezi tanısı almış bir kadın  özelikle bir adelösan 
için bu tanı psikososyal yönden ağır gelebilir. Yoğun psi-
kolojik destek ve danışmanlık, tedavi öncesi kritik rol oy-
nar (33). Yeni bir vajen oluşturuldıktan sonra normal cin-
sel hayat mümkündür(26,33-35). Her ne kadar hastalar 
normal gebelik yaşayamasalar da, yumurtaları toplanarak 
taşıyıcı anne ile çocuk sahibi olabilirler.
Konservatif  Tedavi: Frank ve Ingram Prosedürleri – 
Fonksiyonel bir vajen oluşturmak için genelde kullanı-
lan yöntem bir dilatatör kullanımıdır (örn: Frank prose-
dürü ya da Ingram modifikasyonu)ve oldukça başarılıdır 
(27,36,37). Kör vajen içerisine aşamalı sert dilatatörler 
yerleştirilir ve artan şekilde basınç uygulanır. Başlangıçta 
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santral hücrelerin dejenerasyonu ile rüptüre olur. Fakat 
vajinal intoitus seviyesinde ince bir mukoz membran kat-
lantısı olarak kalır.
Himen Anomalileri: Himen membranı vajen duvarına 
tutunan fibröz bağ dokudan oluşur. Himen anomalileri hi-
menin santralinde tam olmayan dejenerasyondan kaynak-
lanır. Bu anatomik varyantlar imperfore, mikroperfore, 
septa ve kribriform himendir.
İmperfore Himen:  Kadın genital yolunun en sık obs-
trüksiyon yaratan lezyonlarından biridir.  Maternal estra-
diolun uyarısıyla salgılanan vajinal sekresyonlardan olu-
şan mukokolpos nedeniyle doğumda bebeklerde şişmiş 
introitus görülebilir. Eğer yenidoğan döneminde tanı kon-
maz ve himen imperfore olarak kalırsa mukus reabsorbe 
olur ve çocuk genellikle menarşa kadar asemptomatik ka-
lır. Bu dönemde adelösan, siklik abdominal ve pelvik ağrı 
şikayetleri ve hematokolpos ile başvurur. Vajenin fazlaca 
distansiyonu, sırt ağrısı, defekasyonla ağrı, üriner zorluk-
lara yol açabilir.
Tedavi- Himen onarımı herhangi bir yaşta yapılabilir, fa-
kat estrojen hakimiyeti altındaki dokunun onarımı daha 
kolay olacaktır. Bu nedenle cerahi için en uygun zaman ye-
nidoğan, postpubertal ya da  premenarş zamanıdır. Anestezi 
altında yapılan cerrahi onarım himenal ringe yakın memb-
rana yapılan elips şeklindeki insizyonu içerir ve  takibinde 
obstrükte materyal uzaklaştırılır. Normal boyutta bir orifis 
sağlamak için elektrokoter kullanarak ekstra-himenal doku 
eksize edilir ve adezyon  ya da tekrar obstruksiyon olma-
ması için vajinal mukoza himenal ringe 3-0 ,4-0 vikril ya 
da kromik sütür kullanılarak sütüre edilir.
İnkomplet Himenal Açıklıklar: Mikroperfore, septa 
ya da kribriform şekilli gibi inkomplet açıklıklar sıklık-
la asemptomatiktir. Tampon, vajinal ovül yerleştirememe 
ya da koitusda zorlanma nedenleriyle jinekolojik muaye-
nede fark edilirler. Ayrıca mikroperfore  himeni olan ka-
dınlar post menstruel lekelenme ya da parsiyel obstruksi-
yon ve zayıf drenaja bağlı kötü kokulu akıntı şikayeti ile 
başvurabilirler. Eğer menstruasyon ile materyal tamamıy-
la vajenden atılmazsa kalan kan dokusu enfekte olabilir 
ve bilateral tubo ovaryen abse oluşabilir.
Tedavisi- Fonksiyonel bir himenal ring oluşturmak için  
fazla himenal dokunun rezeke edilmesidir. Elektrokoter  
kullanımı ile fazla himenal doku eksize edilir ve dokuları 
yaklaştırmak için aralıklı sütürler yerleştirilir.
Vajen Anomalileri
Transvers Vajinal Septum:  Ürogenital sinus ve Mül-
ler kanallarının kanal oluşumu ya da füzyon defekti so-
nucu yaklaşık 1:30000 - 1:80000 kadında görülür(3). Va-
jen içinde değişik seviyelerde yerleşmiş olabilir. Yaklaşık % 
46’sı üst vajende, %35-40 orta bölümde ve % 15-20’si alt va-
jende bulunur(4). Bu septalar genellikle 1 cm den daha ince-
dirler ve santral ya da eksantrik  perfore   alan içerirler (5). 

Klinik-Eksternal genital bölge normaldir fakat içeride va-
jen kısalmıştır (kör vajen). Çocuklarda mukokolpos görü-
lürken, adelösanlarda hematokolpos ya da asendan enfek-
siyon sonucu piyohematokolpos oluşabilir. Rektoabdomi-
nal muayenede kitle palpe edilebilir.
Tanı ve Tedavi- Ultrason ve MRI septumun kalınlığı ve lo-
kalizasonu ile yukarı yerleşimli septum ve konjenital ser-
viks yokluğunun ayırıcı tanısında yardımcı olur.
Septum küçük ise rezeke edilip üst ve alt vajen mukoza-
sı uç-uca anastamoz edilebilir. Kalın bir septumun eksize 
edilmesi ve onarılması daha zordur ve bu konuda deneyim-
li cerrahlar tarafından yapılmalıdır. Şayet üst vajen birik-
miş menstruasyon materyali ile genişlemişse, reanastamoz 
işlemi daha kolay olacaktır. Bu materyal sayesinde doğal 
yöntemle reanastamoz için gerekli üst vajen doku miktarı 
artmış olacaktır. Buna ek olarak vajinal dilatörlerin preope-
ratif kullanımı septumu inceltir ve reanastamozu kolaylaş-
tırır. Skar oluşumunu önlemek için Z-plasti tekniği kullanı-
labilir (6). Transvers septumu olan 36 gebenin dahil olduğu 
bir  çalışmada ,yarısında sezeryan ile doğum, geri kalanla-
rın çoğunda eylem sırasında cerrahi ya da enstruman yardı-
mı ile dilatasyon, birkaçında ise gebelik öncesi cerrahi ya-
pılmıştır (7). Sonuçlar genellikle iyidir.
Longitudinal Vajinal Septum:  Longitudinal septum ti-
pik olarak uterin septum ve didelfis gibi uterin anomali-
lerle ilişkilidir (8). Vajeni ikiye bölen septum parsiyel ya 
da komplet olabilir. 
Klinik- Hastalar tampon yerleştirmede zorlanma, tampo-
na rağmen devam eden kanama, disparoni gibi şikayetler-
le başvurabilirler ya da asemptomatiktirler.
Tedavi- Septumun tamamının çıkarılmasıdır. Gelenek-
sel yöntem, mesane ve rektuma dikkat edilerek eksizyon 
yapılmasıdır. Septal dokunun tam olarak çıkarılamama-
sı, kalan dokunun dispareuniaya neden olmasına yol açar. 
Septal doku rezeke edilir ve her iki vajinal mukoza uçları 
sütüre edilir. Asemptomatik olgularda cerrahi gerekli de-
ğildir fakat normal doğumu zorlaştırabilir.
Yarı Obstrükte Vajina  Genellikle ipsilateral renal age-
nezi ile birliktelik gösterir.
Klinik- Hastaların ağrı şikayeti olabilir, obstrükte ve obs-
trükte olamayan bölümler arası mikro bağlantılar nedeniy-
le püy gelebilir ve nadiren siklik peritonit bulguları olabilir.
Tanı: Ananmez, fizik muayene ve uygun görüntüleme 
yöntemleri (özellikle MRI) ile tanı  koyulabilir; laparos-
kopi genellikle gereksizdir (9).
Tedavi: Ağrı, artmış enfeksiyon riski ve retrograd mens-
turasyon nedeniyle bu hastalarda cerrahi onarım gere-
kir. Obstrükte vajene girilerek içerideki sıvının drenajının 
yapılması ve sonra iki vajen arasındaki dokunun rezeke 
edilmesi gerekir. Mesane,rektum ve servikslere özellikle 
dikkat edilmesi gerekir. İki serviks de farklı seviyelerde 
olabilir ve aralarındaki septal doku  kanlanmalarını sağla-
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dığından yerinde bırakılmalıdır. Cerrahi işlem tek bir ope-
rasyonda yapılabilir ya da alternatif olarak bazı cerrahlar 
obstrükte vajeni küçük bir insizyonla drene edip, enfla-
masyon geriledikten sonra ikinci bir operasyon yapmayı 
tercih ederler. Bu hastaların büyük çoğunluğunda tek bir 
operasyonun yeterli olduğu görülmüştür(9).
Vajinal Agenezi: Mülleriyan aplazi, Mayer-Rokitansky-
Küster-Hauser (MRKH) sendromu adları ile de bilinen 
vajinal agenezi farklı uterus şekilleri ile beraber vajenin 
konjenital yokluğu olarak tanımlanır. Altta yatan etyolo-
ji hala bilinmemekle birlikte Mülleriyan kanal sisteminin 
agenezisi ya da hipoplazisi sonucu ortaya çıkar. Hayvan 
modellerinde WNT4 geninin erkek seksüel farklılaşması-
nı ve over kaynaklı androjen üretimini suprese ettiği göste-
rilmiştir (10). Primer amenoresi (Müller agenezine bağlı) , 
hiperandrojenemi ve bilateral overi olan 46,XX kadında bu 
genin mutasyonunun gösterilmesi, WNT4 geninin normal 
kadın seksüel gelişiminde rolü olduğunu göstermiştir (11). 
Vajinal agenezi insidansı sıklıkla 1:5000’dir (1:4000-
1:10000 kadın arasında)(12). Genellikle servikal ve ute-
rin agenezi ile birliktedir, fakat bazen kadınların %7-
10’unda  fonksiyonel endometriumu olan obstrükte ya da 
rudimenter uterus görülürken, % 25 kadarında kavitasyon 
gösteren Müller artıkları izlenir(13-16). Yapılan büyük 
bir çalışmada etkilenen kadınların overleri % 78 normal, 
%16’sı ekstrapelvik yerleşimli ve % 6’sı unilateral hipop-
lastik olarak görülmüştür (15). Ayrıca, bu hastalarda sık-
lıkla ekstragenital anomaliler mevcuttur. Yaklaşık % 25 – 
50 ‘sinde unilateral renal agenezi, pelvik veya at nalı böb-
rek yada toplayıcı sistem anomalileri gibi ürolojik anoma-
liler(17-19);  %10 – 15’inde spina, kosta ve ekstremitele-
ri içeren iskelet anomalileri vardır(17,20). Daha az sıklık-
ta görülen diğer anomaliler;  konjenital kalp hastalıkları, 
el anomalileri, sağırlık, yarık damak ve inguinal-femoral 
hernilerdir (17,21). MRKH genetiği bilinmemektedir. Ya-
pılan bir çok çalışmada MRKH send. hastalarda genetik 
defekt gösterilememiştir (22).
Klinik- Bu kadınlar normal karyotipe sahiptirler, normal 
overler ve over fonksiyonları görülür, bu nedenle sekon-
der seks karakterleri gelişimi (ör. meme gelişimi, aksiler 
ve pubik kıllanma ) de normaldir fakat menarş görülmez. 
Sıklıkla 15-17 yaşlarında primer amenore şikayeti ile baş-
vururlar. Aslında vajinal agenezi, gonadal disgeneziden 
sonra ikinci en sık primer amenore sebebidir. Çoğu hasta-
da fonksiyon görmeyen rudimenter uterus bulunur, fakat 
%2-7’sinde fonksiyon gösteren uterus bulunur ve hemato-
kolpos, hematometra, hematosalpinks ya da endometrio-
zise sekonder siklik ya da kronik abdominopelvik ağrı ile 
başvurabilirler (20,24). Fizik muayenede eksternal geni-
tal yapılar normaldir. Kör vajinal  poş ve himenal ring ge-
nellikle mevcuttur (vajinal poş ve himen,  Müller kanal-
larından değil ürogenital sinüs’ten meydana geldiği için). 
Orta hat yapılarının varlığını ya da yokluğunu belirlemek 

için rektoabdominal muayene yararlıdır.
Tanı-Ultrason incelemesi, böbrekleri değerlendirmek, 
overlerin varlığını ve uterusun yokluğunu göstermek açı-
sından yapılmalıdır. Yapılan bir çalışmada hastaların % 
47’sinde ürolojik anomaliler izlenmiştir (örn: pelvik böb-
rek, çift üreter, üreter divertikülü, mesane ekstrofisi)(19). 
Muhtemel çift üreter intravenöz pyelografi (IVP) ile görün-
tülenebilir. Normal ya da rudimenter uterus’ta fonksiyonel 
endomerium varlığını belirlemek için MRI faydalı olabilir.
Vajinal agenezinin ayırıcı tanısında androjen insensivite-
si, aşağı yerleşimli transvers vajinal septum, uterus ve va-
jen agenezisi ve imperfore himen bulunur.
Tedavi- Günümüzde farklı uzmanlıkların ideal bir fonk-
siyenel vajina oluşturma yöntemi konusunda fikir birli-
ği yoktur (25). American College of Obstetricians and 
Gynecologist tarafından ilk basamak tedavi olarak vajinal 
dilatasyon teknikleri  önerilmektedir(26). Bu konservatif 
yöntem mükemmel hasta memnuniyeti ile oldukça başa-
rılıdır(27). Vajinal agenezisi olan 69 hastalık bir seride or-
talama 19 aylık süre ile bu yöntem uygulandığında % 88 
fonksiyonel başarı elde edilmiştir. Fonksiyonel başarı ise 
cinsel ilişkiye girebilme, en büyük dilatörün ağrısız uygu-
lanabilmesi ya da vajen uzunluğunun 7 cm olması olarak 
tanımlanmaktadır(28).
Cerrahi olmayan yöntem başarısızlığında, ya da hastanın 
bilgilendirilmesinden sonra hastanın kendi istemi olma-
sı durumlarında cerrahi tedavi uygulanabilir.  Jinekolog-
lar tarafından en sık kullanılan cerrahi yöntem Mc Indoe 
vajinoplastidir ve 1200 hastadan fazla olan bir çalışma-
da %92'ye varan başarı oranı elde edilmiştir (29). Daha 
az invaziv laparaskopik cerrahi, Vecchietti prosedürün-
de olduğu gibi, umut verici gözükmektedir. Fakat yine de 
sonuçları ve komplikasyonları hakkında daha fazla bilgi-
ye ihtiyaç vardır(30-32). Sonuç olarak; en uygun cerrahi 
yöntem, işlemi  yapacak cerrahın tecrübesine ve her bir 
yöntemin avantajları ve dezavantajlarına göre hastanın is-
temine bağlıdır. Tedavinin zamanı hastaya göre kişiselleş-
tirilmelidir. Tedavide amaç ; hastanın psikososyal yönden 
desteklenmesi ve uygun anatominin sağlanmasıdır. Vaji-
nal agenezi tanısı almış bir kadın  özelikle bir adelösan 
için bu tanı psikososyal yönden ağır gelebilir. Yoğun psi-
kolojik destek ve danışmanlık, tedavi öncesi kritik rol oy-
nar (33). Yeni bir vajen oluşturuldıktan sonra normal cin-
sel hayat mümkündür(26,33-35). Her ne kadar hastalar 
normal gebelik yaşayamasalar da, yumurtaları toplanarak 
taşıyıcı anne ile çocuk sahibi olabilirler.
Konservatif  Tedavi: Frank ve Ingram Prosedürleri – 
Fonksiyonel bir vajen oluşturmak için genelde kullanı-
lan yöntem bir dilatatör kullanımıdır (örn: Frank prose-
dürü ya da Ingram modifikasyonu)ve oldukça başarılıdır 
(27,36,37). Kör vajen içerisine aşamalı sert dilatatörler 
yerleştirilir ve artan şekilde basınç uygulanır. Başlangıçta 

DIAGNOSIS AND TREATMENT OF CONGENITAL 
VAGEN ANOMALIES

SAĞ
LIK BAKANLIĞI 

Z.T. BURAK KADIN SAĞLIĞI EĞİTİM VE ARAŞ
TIR

M
A 

HA
ST

AN
ES
İ

SAĞ
LIK BAKANLIĞI 

Z.T. BURAK KADIN SAĞLIĞI EĞİTİM VE ARAŞ
TIR

M
A 

HA
ST

AN
ES
İ



sıcak banyo sonrası her gün en az yarım saat en küçük di-
latatör yerleştirilerek sıkıca bastırılır. Adelösan dilatatörü 
normal vajinal aks yönünde aşağı ve içeri doğru yerleşti-
rilmeli ve rahatsızlık hissedecek kadar basınç uygulama-
malı, ağrı duymamalıdır. Hastanın uyumuna göre, tedavi 
süresi 4 aydan birkaç yıla kadar varan bir süreç olabilir. 
Ingram modifikasyonu ise bu işleme bisiklet selesi kulla-
nımı ve basıncın arttırılmasının dahil edilmesini kapsar 
(38). Alternatif olarak tekrarlayan koituslar  da fonksiyo-
nel bir vajen yaratabilirler(39). Dilatatör tedavisi alan 344 
hastayı içeren bir çalışmada hastaların % 86’sından tat-
min edici cinsel ilişki yaşadıkları öğrenilmiştir (37).
Bu yöntemin avantajlarından birisi de, cerrahi kompli-
kasyonların olmamasıdır. Bazı kadınlar dilatatör kullan-
ma yöntemini rahatsız edici bulurlar ve cerrahi tedaviyi 
tercih ederler. Bu hastalara, her ne kadar cerrahi ile daha 
hızlı vajen oluşumu sağlansa da, cerrahi tedavi sonrası te-
davinin devamında dilatatör kullanılması gerektiği bilgi-
sini vermek önemlidir.
Cerrahi Tedavi  Cerrahi tedavi dilatatör kullanımı başa-
rısız olan kadınlarda ya da avantajları ve dezavantajları 
ayrıntılı olarak tartışıldıktan sonra cerrahi tedaviyi tercih 
eden kadınlarda uygulanır.
Mc Indoe Prosedürü – Sıklıkla jinekologlar tarafından 
uygulanan bu yöntemde kalçadan alınan deri grefti kulla-
nılır(40). Bu prosedür için yapay cilt (Repliform) kullanımı 
da bildirilmiştir(41). Alınan gretf bir kalıp üzerine dermal 
tarafı dışarıda olacak şekilde yerleştirilir ve bir ucu kapa-
lı tüp şeklinde dikilir. Kör vajene transvers insizyon yapı-
lır ve periton seviyesine kadar diseke edilerek kavite oluş-
turulur. Cilt grefti ve kalıp içeri yerleştirilir ve stentin düş-
mesini önlemek için labia minörler ile sağlamlaştırılır. Has-
ta mutlak yatak istirahatine alınır ve 7 gün boyunca diet ve-
rilir ve sonra stent çıkarılır. Postoperatif dönemde vajenin 
kontrakte olmasını engelemek için 3 ay boyunca devam-
lı ve akabinde 6 ay geceleri dilatatör kullanılmalıdır (42). 
Hastalar, bu sıkı postoperatif rejime uyması için yeterin-
ce motive edilmelidir, bu nedenledir ki cerrahinin  zaman-
lamasının  hastanın hazır olma durumuna göre yapılma-
sı önemlidir. Bu cerrahiden sonra hastaların % 80’inden 
fazlası tatmin edici cinsel ilişki yaşadıklarını bildirmiş-
tir(43-46). Greft  başarısızlığı, postoperatif hematom, rek-
tal perforasyon, fistül oluşumu gibi komplikasyonlar % 
5-10 arasında görülebilmektedir. Komplikasyon oranını 
artıran en önemli faktör önceki vajinal ya da perineal cer-
rahi öyküsüdür.       
Williams Vajinoplasti –  Williams vulvovajinoplasti, va-
jinal  kese oluşturulmasından ibarettir. Perineye atnalı 
şeklinde insizyon yapılır ve kanguru benzeri kese oluştur-
mak için labia majordan tam kat cilt flebi kullanılır(47). 
Postoperatif dönemde 3-4 ay hafta boyunca günlük dilata-
tör kullanılır. Bu teknik Mc Indoe tekniğine göre daha ko-

lay bir alternatif ise de, vajinal kese 4-5 cm uzunlukta ol-
duğu ve koit için uygun olmayan açılanmaya sahip oldu-
ğu için sık kullanılmaz(20,45). Bu problemleri düzeltme-
ye çalışan modifikasyonlar tanımlanmıştır(48).
Sigmoid  Vajinoplasti – Diğer bir seçenek çoğu pedi-
yatrik cerrahlar tarafından uygulanan sigmoid kolonun bir 
segmentinin vajinoplasti için kullanılmasıdır(49-51). Re-
zeke edilen segmentin bir ucu vajen oluşturmak için intro-
itusa çekilir, diğer ucu kör kese oluşturmak için kapatılır. 
Gastrointestinal traktın devamlılığını sağlamak için uç-uca 
reanastamoz yapılır. Bu prosedürün Mc Indoe vajinoplasti-
ye göre avantajı dilatatör ihtiyacı olmamasıdır. Dezavantaj-
ları kronik vajinal akıntı ve kötü kokudur. Ayrıca bu greft-
lerde adenokarsinom gelişme riski vardır (50,52).
Vecchietti Prosedürü- Klasik Vechietti operasyonu, 
pfannensteil cilt insizyonu ile yapılan abdominal bir cer-
rahiydi(53), fakat bu işlem laparaskopik cerrahi ile modi-
fiye edildi(54-56). Bu yeni teknikle ilgili sınırlı bilgi mev-
cuttur(55). Retrospektif yapılan bir vaka serisinde posto-
peratif 1 yıl sonunda hastaların %98’inde fonksiyonel ba-
şarı izlenmiştir(30). Laparaskopik Vecchietti operasyonu 
sonucu yapılan vajinoskopik muayenede normal muko-
za ile kıyaslanabilir bir mukoza olduğu görülmüştür(57).
 Bu prosedürde kör vajinal poşa yerleştirilen ak-
rilik aperat (küre) ile invajinasyon sağlanarak neovajina 
oluşturması beklenir. Laparoskopik olarak subperitone-
al sütüre edilen ve abdomende bulunan traksiyon aygıtı bu 
küreye tutturulur. Günlük 1-1,5 cm invajinasyon oluştura-
cak yeterlilikte traksiyon uygulanır, yaklaşık 7-9 günde ne-
ovajina oluşturulur. Neovajina oluşturulduktan sonra, cin-
sel ilişki başlayana kadar aktif dilatasyon gereklidir. 
 Prospektif bir vaka serisinde tekniğin modifi-
ye edilmesi ( kör vajinal poşun keskin diseksiyon yerine 
künt vajinoabdominal perfore edilmesi) ve yeni bir trak-
siyon aleti ile operasyon zamanının ve perioperatif komp-
likasyonlarının azaldığı görülmüştür(58).Frank prosedü-
rüne göre bu tekniğin bir avantajı kesintisiz traksiyon uy-
gulamasıdır.  Ayrıca traksiyon için uzamış hospitalizasyo-
na gerek yoktur ve traksiyon ayaktan tamamlanabilir. 52 
kadının dahil olduğu bir çalışmada %100 anatomik başarı 
ve % 98.1 fonksiyonel başarı bildirilmiştir(54). Bu, sınır-
lı bilginin olduğu kısmen yeni bir tekniktir (55).
Davydov Prosedürü – Diğer bir laparoskopik yöntem-
dir. 3 aşamalı bir cerrahi işlemdir: rektovezikal boşlu-
ğun diseksiyonu, vajinal forniksleri oluşturmak için pe-
ritonun abdominal mobilizasyonu, ve peritonun introitus-
la birleştirilmesi(59). Laparaskopi ile neovajinanın ab-
dominal ucu pure-string sütür ile kapatılır. Bir çalışma-
da 324 hastadan 27’sinde laparaskopi asiste yapıldığı bil-
dirilmiştir(60). Başarı oranları laparaskopi asiste ve gele-
neksel yöntemde benzer bulunmuştur, laparaskopi asiste 
yapılanlarda daha kısa operasyon zamanı, daha az intra-
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operatif komplikasyon, daha kısa hastanede kalma süre-
si izlenmiş ve eksternal skar oluşumu izlenmemiştir(34).
Alt vajen agenezisi-  Sinovaginal kabartı  ve vajinal pla-
ğın anormal gelişimi sonucu oluşur. Overler, uterus, ser-
viks, ve üst vajen normaldir, alt vajenin yerini fibröz doku 
almıştır.
Klinik- Adelösanlar sıklıkla, siklik pelvik ağrı ve pri-
mer amenore ile başvururlar. İnspeksiyonda vajinal gam-
ze görülebilir. Bu kızlarda, normal siklik hipofiz-over-
endometrium fonksiyonu menarş ile başlamasından itiba-
ren, üst vajen menstruasyon ürünleri ve kan ile şişer ve 
rektoabdominal muayenede kitle palpe edilebilir. Uterus, 
serviks ve üst vajen varlığını belirlemek için USG ve MRI 
kullanılabilir. 
Tedavi – Cerrahidir, büyük bir hematokolpos oluştuğu za-
man cerrahi için optimal zamandır, bu distansiyon pull-
through prosedür için gerekli olan vajinal doku miktarını 
artırmaya yardımcı olur.
 İlk olarak, himenin olması beklenen yere transvers 
insizyon yapılır; fibröz doku boyunca üst vajen ulaşılana 
kadar diseke edilir ve obstrüksiyon drene edilir. Sonra va-
jinal doku bulunur ve intoitusa doğru indirilerek  himenal 
ring hizasına sütüre edilir. Bu işlem, seksüel ve reproduk-
tif fonksiyonu sağlar.
Vajinal Kistler- Müller kalıntı kistleri, epidermal inklüz-
yonlar  veya Gartner kanalı (Wolf kanalı artığı) genellik-
le lateral veya posterior vajinal duvarlarda yer alır(61,62). 
Adelösanlarda tampon yerleştirirken zorlanma ya da dis-
paruni nedeniyle vajinal kist farkedilebilir fakat çoğu 
asemptomatiktir. Belirgin kanamadan kaçınmak için kis-
tin marsupialize edilmesi daha kolay olmasına rağmen, 
kistlerin çoğu eksizyon ile  tedavi edilir.
 Anterior duvar kitleleri vajen kistleri olabilir fakat 
bu lokalizasyonda üretral divertiküller daha sık bulunur. 
Leiomyom, ektopik üreter ve vajinal kanser düşünülmeli-
dir (63). Nadir vakalarda Gartner kanalı kisti ektopik üre-
ter ile bağlantılı olabilir (64). Bu nedenle konjenital üri-
ner trakt anomalisi ya da açıklanamayan idrar kaçağı olan 
hastalarda vajinal duvar kitlelerinin eksizyonundan önce 
üriner sistem görüntülenmesi yapılmalıdır. 
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sıcak banyo sonrası her gün en az yarım saat en küçük di-
latatör yerleştirilerek sıkıca bastırılır. Adelösan dilatatörü 
normal vajinal aks yönünde aşağı ve içeri doğru yerleşti-
rilmeli ve rahatsızlık hissedecek kadar basınç uygulama-
malı, ağrı duymamalıdır. Hastanın uyumuna göre, tedavi 
süresi 4 aydan birkaç yıla kadar varan bir süreç olabilir. 
Ingram modifikasyonu ise bu işleme bisiklet selesi kulla-
nımı ve basıncın arttırılmasının dahil edilmesini kapsar 
(38). Alternatif olarak tekrarlayan koituslar  da fonksiyo-
nel bir vajen yaratabilirler(39). Dilatatör tedavisi alan 344 
hastayı içeren bir çalışmada hastaların % 86’sından tat-
min edici cinsel ilişki yaşadıkları öğrenilmiştir (37).
Bu yöntemin avantajlarından birisi de, cerrahi kompli-
kasyonların olmamasıdır. Bazı kadınlar dilatatör kullan-
ma yöntemini rahatsız edici bulurlar ve cerrahi tedaviyi 
tercih ederler. Bu hastalara, her ne kadar cerrahi ile daha 
hızlı vajen oluşumu sağlansa da, cerrahi tedavi sonrası te-
davinin devamında dilatatör kullanılması gerektiği bilgi-
sini vermek önemlidir.
Cerrahi Tedavi  Cerrahi tedavi dilatatör kullanımı başa-
rısız olan kadınlarda ya da avantajları ve dezavantajları 
ayrıntılı olarak tartışıldıktan sonra cerrahi tedaviyi tercih 
eden kadınlarda uygulanır.
Mc Indoe Prosedürü – Sıklıkla jinekologlar tarafından 
uygulanan bu yöntemde kalçadan alınan deri grefti kulla-
nılır(40). Bu prosedür için yapay cilt (Repliform) kullanımı 
da bildirilmiştir(41). Alınan gretf bir kalıp üzerine dermal 
tarafı dışarıda olacak şekilde yerleştirilir ve bir ucu kapa-
lı tüp şeklinde dikilir. Kör vajene transvers insizyon yapı-
lır ve periton seviyesine kadar diseke edilerek kavite oluş-
turulur. Cilt grefti ve kalıp içeri yerleştirilir ve stentin düş-
mesini önlemek için labia minörler ile sağlamlaştırılır. Has-
ta mutlak yatak istirahatine alınır ve 7 gün boyunca diet ve-
rilir ve sonra stent çıkarılır. Postoperatif dönemde vajenin 
kontrakte olmasını engelemek için 3 ay boyunca devam-
lı ve akabinde 6 ay geceleri dilatatör kullanılmalıdır (42). 
Hastalar, bu sıkı postoperatif rejime uyması için yeterin-
ce motive edilmelidir, bu nedenledir ki cerrahinin  zaman-
lamasının  hastanın hazır olma durumuna göre yapılma-
sı önemlidir. Bu cerrahiden sonra hastaların % 80’inden 
fazlası tatmin edici cinsel ilişki yaşadıklarını bildirmiş-
tir(43-46). Greft  başarısızlığı, postoperatif hematom, rek-
tal perforasyon, fistül oluşumu gibi komplikasyonlar % 
5-10 arasında görülebilmektedir. Komplikasyon oranını 
artıran en önemli faktör önceki vajinal ya da perineal cer-
rahi öyküsüdür.       
Williams Vajinoplasti –  Williams vulvovajinoplasti, va-
jinal  kese oluşturulmasından ibarettir. Perineye atnalı 
şeklinde insizyon yapılır ve kanguru benzeri kese oluştur-
mak için labia majordan tam kat cilt flebi kullanılır(47). 
Postoperatif dönemde 3-4 ay hafta boyunca günlük dilata-
tör kullanılır. Bu teknik Mc Indoe tekniğine göre daha ko-

lay bir alternatif ise de, vajinal kese 4-5 cm uzunlukta ol-
duğu ve koit için uygun olmayan açılanmaya sahip oldu-
ğu için sık kullanılmaz(20,45). Bu problemleri düzeltme-
ye çalışan modifikasyonlar tanımlanmıştır(48).
Sigmoid  Vajinoplasti – Diğer bir seçenek çoğu pedi-
yatrik cerrahlar tarafından uygulanan sigmoid kolonun bir 
segmentinin vajinoplasti için kullanılmasıdır(49-51). Re-
zeke edilen segmentin bir ucu vajen oluşturmak için intro-
itusa çekilir, diğer ucu kör kese oluşturmak için kapatılır. 
Gastrointestinal traktın devamlılığını sağlamak için uç-uca 
reanastamoz yapılır. Bu prosedürün Mc Indoe vajinoplasti-
ye göre avantajı dilatatör ihtiyacı olmamasıdır. Dezavantaj-
ları kronik vajinal akıntı ve kötü kokudur. Ayrıca bu greft-
lerde adenokarsinom gelişme riski vardır (50,52).
Vecchietti Prosedürü- Klasik Vechietti operasyonu, 
pfannensteil cilt insizyonu ile yapılan abdominal bir cer-
rahiydi(53), fakat bu işlem laparaskopik cerrahi ile modi-
fiye edildi(54-56). Bu yeni teknikle ilgili sınırlı bilgi mev-
cuttur(55). Retrospektif yapılan bir vaka serisinde posto-
peratif 1 yıl sonunda hastaların %98’inde fonksiyonel ba-
şarı izlenmiştir(30). Laparaskopik Vecchietti operasyonu 
sonucu yapılan vajinoskopik muayenede normal muko-
za ile kıyaslanabilir bir mukoza olduğu görülmüştür(57).
 Bu prosedürde kör vajinal poşa yerleştirilen ak-
rilik aperat (küre) ile invajinasyon sağlanarak neovajina 
oluşturması beklenir. Laparoskopik olarak subperitone-
al sütüre edilen ve abdomende bulunan traksiyon aygıtı bu 
küreye tutturulur. Günlük 1-1,5 cm invajinasyon oluştura-
cak yeterlilikte traksiyon uygulanır, yaklaşık 7-9 günde ne-
ovajina oluşturulur. Neovajina oluşturulduktan sonra, cin-
sel ilişki başlayana kadar aktif dilatasyon gereklidir. 
 Prospektif bir vaka serisinde tekniğin modifi-
ye edilmesi ( kör vajinal poşun keskin diseksiyon yerine 
künt vajinoabdominal perfore edilmesi) ve yeni bir trak-
siyon aleti ile operasyon zamanının ve perioperatif komp-
likasyonlarının azaldığı görülmüştür(58).Frank prosedü-
rüne göre bu tekniğin bir avantajı kesintisiz traksiyon uy-
gulamasıdır.  Ayrıca traksiyon için uzamış hospitalizasyo-
na gerek yoktur ve traksiyon ayaktan tamamlanabilir. 52 
kadının dahil olduğu bir çalışmada %100 anatomik başarı 
ve % 98.1 fonksiyonel başarı bildirilmiştir(54). Bu, sınır-
lı bilginin olduğu kısmen yeni bir tekniktir (55).
Davydov Prosedürü – Diğer bir laparoskopik yöntem-
dir. 3 aşamalı bir cerrahi işlemdir: rektovezikal boşlu-
ğun diseksiyonu, vajinal forniksleri oluşturmak için pe-
ritonun abdominal mobilizasyonu, ve peritonun introitus-
la birleştirilmesi(59). Laparaskopi ile neovajinanın ab-
dominal ucu pure-string sütür ile kapatılır. Bir çalışma-
da 324 hastadan 27’sinde laparaskopi asiste yapıldığı bil-
dirilmiştir(60). Başarı oranları laparaskopi asiste ve gele-
neksel yöntemde benzer bulunmuştur, laparaskopi asiste 
yapılanlarda daha kısa operasyon zamanı, daha az intra-
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operatif komplikasyon, daha kısa hastanede kalma süre-
si izlenmiş ve eksternal skar oluşumu izlenmemiştir(34).
Alt vajen agenezisi-  Sinovaginal kabartı  ve vajinal pla-
ğın anormal gelişimi sonucu oluşur. Overler, uterus, ser-
viks, ve üst vajen normaldir, alt vajenin yerini fibröz doku 
almıştır.
Klinik- Adelösanlar sıklıkla, siklik pelvik ağrı ve pri-
mer amenore ile başvururlar. İnspeksiyonda vajinal gam-
ze görülebilir. Bu kızlarda, normal siklik hipofiz-over-
endometrium fonksiyonu menarş ile başlamasından itiba-
ren, üst vajen menstruasyon ürünleri ve kan ile şişer ve 
rektoabdominal muayenede kitle palpe edilebilir. Uterus, 
serviks ve üst vajen varlığını belirlemek için USG ve MRI 
kullanılabilir. 
Tedavi – Cerrahidir, büyük bir hematokolpos oluştuğu za-
man cerrahi için optimal zamandır, bu distansiyon pull-
through prosedür için gerekli olan vajinal doku miktarını 
artırmaya yardımcı olur.
 İlk olarak, himenin olması beklenen yere transvers 
insizyon yapılır; fibröz doku boyunca üst vajen ulaşılana 
kadar diseke edilir ve obstrüksiyon drene edilir. Sonra va-
jinal doku bulunur ve intoitusa doğru indirilerek  himenal 
ring hizasına sütüre edilir. Bu işlem, seksüel ve reproduk-
tif fonksiyonu sağlar.
Vajinal Kistler- Müller kalıntı kistleri, epidermal inklüz-
yonlar  veya Gartner kanalı (Wolf kanalı artığı) genellik-
le lateral veya posterior vajinal duvarlarda yer alır(61,62). 
Adelösanlarda tampon yerleştirirken zorlanma ya da dis-
paruni nedeniyle vajinal kist farkedilebilir fakat çoğu 
asemptomatiktir. Belirgin kanamadan kaçınmak için kis-
tin marsupialize edilmesi daha kolay olmasına rağmen, 
kistlerin çoğu eksizyon ile  tedavi edilir.
 Anterior duvar kitleleri vajen kistleri olabilir fakat 
bu lokalizasyonda üretral divertiküller daha sık bulunur. 
Leiomyom, ektopik üreter ve vajinal kanser düşünülmeli-
dir (63). Nadir vakalarda Gartner kanalı kisti ektopik üre-
ter ile bağlantılı olabilir (64). Bu nedenle konjenital üri-
ner trakt anomalisi ya da açıklanamayan idrar kaçağı olan 
hastalarda vajinal duvar kitlelerinin eksizyonundan önce 
üriner sistem görüntülenmesi yapılmalıdır. 
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Özet
Siyanoz her yaşta görülmekle birlikte yenidoğanlarda 
görüldüğünde ayırıcı tanıda birçok faktörün düşünülmesini 
gerektiren fizik muayene bulgusudur.  Fizyopatolojisine 
göre siyanoz ayırıcı tanıda iki gruba ayrılarak irdelenmelid-
ir. İlki fizyolojik olmayan hemoglobin varlığında gözlenen 
siyanoz, diğeri ise deoksijenize hemoglobin düzeyinin 
yüksekliğinde  gözlenen siyanozdur.  Methemoglobinemi 
fizyolojik olmayan hemoglobin formudur ve ciddi kan 
düzeylerine ulaştığında siyanoza sebep olabilmektedir. 
Ayırıcı tanıda düşünülmesi gereken methemoglobinemi 
tanısı ve tedavisi kolay bir durumdur. Ünitemize doğumsan 
kısa süre sonra methemoglobinemiye bağlı santral siyanoz 
tanısı ile yatırılan ve metilen mavisi kullanılarak tedavi ed-
ilen ve izleminde hemolize bağlı ciddi hiperbilirubinemisi 
olan olgu sunulmuştur.
Anahtar Kelimeler: Methemoglobinemi, metilen mavisi, 
yenidoğan, hiperbilirubinemi.

Abstract
Cyanosis is a physical finding of multiple causes that 
poses the greatest diagnostic and management chal-
lenges when it involves the newborn infant. The differ-
ential diagnosis of cyanosis therefore can be separated 
into two major groups: The first one is non-physiologic 
disorders of hemoglobin  and the second one is disorders 
involving deoxygenated hemoglobin. Non-physiologic 
forms of hemoglobin such as methemoglobin can also 
cause cyanosis when present in significant amounts. 
Methemoglobinemia is the one of easly diagnosed  and 
treated clinic situations. We herein present a newborn 
with methemoglobinemia who was treated by methylen 
blue and developed serious hyperbilirubinemia due to 
hemolysis.
Keywords: Methemoglobinemia, methylene blue, new-
born, hyperbilirubinemia.
 

Fizik incelemede siyanoz deoksihemoglobin düzeyinin 5 
g/dL yada fizyolojik olmayan hemoglobinin 1.5 g/dL yi 
aşması durumunda görülmektedir (1). Methemoglobine-
mi methemoglobin üretiminin artması veya yıkılımının 
azalmasına bağlı olarak ortaya çıkabilir. Methemoglobin  
fizyolojik  olmayan bir hemoglobin formudur. Olağan ko-
şullarda hemoglobin oksijene reversibl olarak bağlan-
maktadır ki bu durumda hem içindeki demir (Fe+2 ) de-
ğerliklidir. Dolaşımdaki eritrositler oksidan strese maruz 
kaldıklarında demir ferrik (Fe+3) hale geçer ki bu durum-
da oksihemoglobin methemoglobine okside olur (2). Oksi-
de olan hemoglobinin oksijene olan afinitesi yüksektir. Bu 
bakımdan hemoglobin taşıdığı oksijeni dokulara serbest-
leştiremez. Sonuçta doku hipoksisi sözkonusudur. Etyolo-
jik açıdan methemoglobinemi doğumsal ve edinsel olabilir. 
Edinsel sebeplere bağlı methemoglobinemi daha sık görü-
lür ve genellikle kullanılan ilaçlara bağlı olarak gelişir (2).

Olgu Sunumu 
Otuz yaşındaki annenin birinci gebeliğinden birinci yaşa-
yan olarak 37 hafta 6 günlük normal spontan vajinal yol 

ile 2960 gram ağırlığında doğan kız bebeğin 1/5.dakika 
APGAR skoru 7/9 idi. Hastanın doğum sonrasında peroral 
siyanozunun gözlenmesi nedeniyle yenidoğan yoğun ba-
kıma yatırıldı. Hastanın fizik incelemesinde mukozalarda 
belirgin siyanozu mevcuttu (Resim 1A).
 Hastanın takipnesi ve taşikardisi yoktu. Solunum 
sıkıntısı olmadan santral siyanoz etiyoloji açısından de-
ğerlendirildiğinde konjenital kalp hastalığı ve methemog-
lobinemi ayırıcı tanıda düşünüldü. Ekokardiyografisi nor-
mal olarak raporlandı. Gutrie kağıdına damlatılan 1 damla 
taze kanın çikolata renginde olması nedeniyle methemog-
lobinemi düşünüldü (Resim 1C). 
 Kan gazı incelemesinde hastanın methemoglobin 
düzeyi %36 düzeyinde geldi. Methemoglobinemi nede-
niyle hastaya metilen mavisi 1 mg/kg olarak oral yoldan 
verildi. Hastanın tedaviden kısa süre sonra satürasyonları 
düzeldi ve rengi normalleşti (Resim 1B). 
 Kontrol kan gazında methemoglobin düzeyi 
%1.5’e kadar düştü. Metilen mavisi tedavisinden klinik 
ve laboratuvar olarak fayda gören hasta bir gün sonra ta-
burcu edildi. Hasta taburculuk sonrası poliklinik kontro-
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