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1. GIRIS

Avrupa Pediyatrik Uroloji Dernegi’ni (ESPU) ve Avrupa Uroloji Birligi'ni (EAU) temsil eden Uyelerin olusturdugu bir
ortaklasa galisma grubu, pediyatrik Uroloji kilavuzlarini son gelismelere gére glincellestirmek amaciyla bir araya
gelmistir. Bir alt uzmanlik dali ile onun Ust uzmanhgi arasinda gergeklestirilen bu yakin igbirliginin amaci, Grolojik prob-
lemleri bulunan ¢ocuklara sunulan bakimin kalitesini ylkseltmeye yardimci olabilecek bir belgeyi ortaya gikarmaktir.

Uzunca bir slireden beri, pediyatrik Uroloji gayri resmi olarak gelismis, genislemis, olgunlasmig, kendine
ait gok yonliu bir bilgi ve uzmanlik dagarcigi olusturmustur ve artik, bagl oldugu ana uzmanlik dallarindan kendini
ayirt etmeye hazir duruma gelmis oldugu sdylenebilir.

Pediyatrik Uroloji, hem Urolojiden hem de pediyatrik cerrahiden farkl bir alt uzmanlik olarak birgok
Avrupa Ulkesinde yakin zamanda ortaya ¢ikmistir ve bircok farkl disiince ekolini ve tedavide muazzam bir
cesitliligi iceren genis bir alani kapsamasi anlaminda, benzersiz bir ugrasi olanagr sunmaktadir.

Artan deneyimler, yeni teknolojik ilerlemeler ve invaziv olmayan tani amagl tarama yontemleri sayesinde
kazanilan bilgiler, pediyatrik trolojide tedavi yontemlerini derinden etkilemistir ve bu egilim biyuk olasilikla gelecek
yillarda da surecektir. Refll tedavisi igin simdi yeni tekniklere sahibiz, karmasik dogumsal anomalilerin tedavisiyle ilgili
tekniklerimiz oldukga biyuk ilerleme gdstermistir, mesane replasmani ve laparoskopik proseduirler igin butlintyle yeni
teknolojiler gelistiriimistir. Pediyatrik Urolojide temel arastirmalarla ilgili bilgi dagarciginda da artis vardir.

Pediyatrik Uroloji, troloji iginde ¢ok buyuk bir alani kapsamaktadir. Pediyatrik Groloji pratiginin kapsami
ve karmasiklik dizeyi genislemeye devam etmektedir. Pediyatrik troloji alaninin timiind tek bir kilavuz belgesi
kapsamina sigdirmak asla bir segenek olmamistir, ama gelecek yillarda bu belgede diizenli olarak degisiklikler ve
eklemeler yapilacaktir.

Bu kilavuz, ortaklasa ¢calisma grubu tarafindan hazirlanmistir ve MEDLINE kullanilarak sistematik bir
incelemeyle ulasilan giincel literatlirii temel almaktadir. Iyi tasarlanmis calismalarin olmamasindan dolayi, birgok
durumda yapilandiriimis bir literatiir analizinin uygulanmasi mimkiin olmamistir. ifadeler, miimkiin oldugunca,
kanit diizeyi ve Oneri derecesi bakimindan siniflandiriimistir (1). Genis 6lgekli randomize kontrolll ¢calisma sayisi
sinirl oldugu icin —farkl dogumsal problemlerin olusturdugu genis bir yelpazede, oldukga ¢ok sayidaki tedavi
secgeneginin cerrahi girisimlerle ilgili olmasi gerceginin de etkisiyle— bu belge, blylk 6lgide uzlagsmaya dayall bir
belge olacaktir.

Bu belgenin mesleki ¢calismalariniz igin degerli bir egitim kaynagi olacagini ve pediyatrik Grolojiyle ilgili
olgulariniza bakim sunarken size rehberlik edecegini umuyoruz.

1.1 KAYNAK
US Department of Health and Human Services. Public Health Service, Agency for Health Care Policy
and Research, 1992, pp. 115-127.
http://www.ahcpr.gov/

2. FiMOzis

2.1 On bilgi
Yasamin ilk yilinin sonunda, stinnet derisinin glandler sulkus arkasina ¢ekilmesi erkek gocuklarin yalnizca yaklasik
%50’sinde mimkin olmaktadir; bu oran 3 yasin sonunda yaklasik %89’a yUkselir. Fimozis insidansi, 6-7 yasindaki
erkeklerde %8 ve 16-18 yas arasindaki erkeklerde yalnizca %1°dir (1). Fimozis, ya hi¢bir skar olusumu belirtisi
gOstermeksizin primerdir (fizyolojiktir) ya da balanitis kserotika obliterans gibi bir skar olusumuna sekonderdir.
Fizyolojik bir olgu olan stinnet derisinin normal olarak glansa yapigsmasi ile fimozis arasinda ayrim yapilmalidir (2).
Parafimozis, bir acil durum olarak gérilmelidir: Asiri dar bir prepusyumun glans penisin arkasinda
glanuler sulkusa gekilmesi, safti sikistirabilir ve ddeme yol agabilir. Sikistiran halkadan distal olarak perflizyonu
engeller ve ardindan, nekroz riski yaratir.

22 Tani
Fimozis ve parafimozis tanisi fizik muayeneyle konulur.

Eger slinnet derisi geri gekilebilirlik 6zelligine sahip degilse ya da kismen sahipse ve glans penis
Ustlinde geriye gekildiginde sikistiran bir halka gOsteriyorsa, siinnet derisinin genisligi ile glans penisin ¢api
arasinda bir orantisizigin oldugu kabul edilmelidir. Stinnet derisinin buzlilmesine ek olarak, prepusyumun i¢
ylzeyleri ile glantler epitelyum ve/veya frenulum arasinda yapisikliklar da olabilir. Frenulum breve, stinnet derisi
geri ¢ekilince glansin 6ne dogru egrilmesine (ventral deviasyonuna) neden olur. Eger ug kisim dar kalirsa ve
glanuler yapisikliklar ayriimigsa, o zaman bu bosluk iseme sirasinda idrarla dolarak stinnet derisinin disa dogru
balon yapmasina yol acar.
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Parafimozis, slinnet derisinin geri ¢ekilerek sulkus diizeyinde sikistiran halka olusturmasiyla
karakterizedir; bu halka stinnet derisinin glans tzerinde tekrar yerlesmesini énler.

2.3 Tedavi

Cocuklarda fimozis tedavisi, anne-babalarin tercihlerine baghdir ve gocuk ikinci yasini tamamladiktan sonra
uygulanan plastik (estetik) ya da radikal stinnetten olusabilir. Plastik stinnetin amaci, stinnet derisini koruyarak,
tam geri gekilebilirlik 6zelligine kavusturmak igin stinnet derisinin ¢evresini genisletmektir (dorsal insizyon, kismi
stinnet). Ne var ki, bu islem fimozisin yinelenmesi potansiyelini tasir. Ayni seansta yapisikliklar serbest birakilir ve
durumla iligkili frenulum, frenulektomiyle duzeltilir. Gerekirse, meatoplasti de ilave edilir.

Sekonder fimozis, mutlaka slinnet gerektiren bir endikasyondur. Primer fimozisteki endikasyonlar, idrar
yolu anormallikleri bulunan hastalarda yinelenen balanopostit ve yinelenen idrar yolu infeksiyonlaridir (3-6) (kanit
duzeyi: 2, 6neri derecesi: B). Slinnet derisinin iseme sirasinda basit balonlagsmasi, stinnet igin kesin bir
endikasyon degildir.

Penil karsinomu 6nlemek icin yenidoganlarin rutin olarak stiinnet edilmesi endike degildir. Koagulopati,
akut bir lokal infeksiyon ve penisin dogumsal anomalileri, 6zellikle de rekonstriktif prosedur icin siinnet derisi
gerekli olabileceginden hipospadias ya da gdmik penis, slinnetin kontrendikasyonlaridir (7,8). Cocuklukta
uygulanan stinnet dnemli sayilabilecek bir morbiditeye sahiptir ve tibbi bir neden olmadik¢a tavsiye edilmemelidir
(9-12) (kanit diizeyi: 2, dneri derecesi: B). Primer fimoziste koruyucu bir tedavi segenegi olarak, bir kortikoid
merhemi ya da kremi 20-30 giinlik bir sireyle giinde iki defa surtlebilir (13-16) (kanit dlzeyi: 1, éneri derecesi:
A). Bu tedavinin higbir yan etkisi yoktur ve kan lekesi testinde ortalama kortizol diizeyleri, tedavi uygulanmayan
hasta grubununkinden anlamli digtide farkli degildir (17) (kanit diizeyi: 1). Stinnet derisi aglitinasyonu steroid
tedavisine yanit vermez (14) (kanit diizeyi: 2).

Parafimozis tedavisi, 6demli dokuya elle kompresyon uygulanmasindan ve sonra, gerilmis siinnet
derisini glans penis Ustlne geri gekmeye c¢alisiimasindan olusur. Dar bandin altina hiyaluronidaz enjekte edilmesi,
bu bandin serbest kalmasina yardimci olabilir (18) (kanit duizeyi: 4, éneri derecesi: C). Bu girisim sonug
vermezse, sikistiran halkanin dorsal insizyonu gerekli olabilir. Lokal bulgulara bagli olarak, siinnet derhal
uygulanabilir ya da ikinci bir seansa birakilabilir.
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3. KRIPTORSIDizM

3.1 On bilgi
Yenidogan erkek bebeklerin genital organlariyla iliskili en yaygin dogumsal (konjenital) anomali olan bu durum,
1 yasindaki normal giiniinde dogmus erkek bebeklerin neredeyse %1’ini etkiler (1). Testislerin konumunun ve
varliginin bilinmesi klinik tedaviyi dogrudan etkiledigi icin, palpe edilebilen ve palpe edilemeyen testis seklinde bir
kategorizasyon yapilmasi en uygun goériinmektedir.

Retraktil (inip cikabilen) testisler, gézlem disinda herhangi bir sekilde tedaviye ihtiyag gdstermez. Retraktil
testisler, inisini tamamlamistir ama gucli kremasterik refleksten dolayi kasikta bulunabilir (2).

iki tarafll palpe edilemeyen testisler séz konusu oldugunda ve hipospadias gibi cinsel farklilasma
problemlerini distnduren bulgularin varliginda, acilen endokrinolojik ve genetik degerlendirme yapiimasi zorunludur
(3) (kanit dlizeyi: 3, 6neri derecesi: B).

3.2 Tani

Palpe edilebilen ve palpe edilemeyen testisler arasinda ayrim yapmanin tek yéntemi, fizik muayenedir. Ultrason, bil-
gisayarl tomografi (BT), manyetik rezonans goriintileme (MRG) ya da anjiyografi uygulanmasinin

saglayabilecegi ek bir fayda yoktur.
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Skrotumun gorsel olarak tanimlanmasi ve gocuk yatar halde bacaklarini gaprazlamisken muayene
edilmesi, klinik muayene kapsaminda yer alir. Muayeneyi yapan hekim, skrotuma dokunmadan ya da
uzanmadan 6nce, daha serbest durumda olan elini kasik bélgesinde simfizin hemen Ustliinde tutarak kremasterik
refleksi engellemelidir. Testisin skrotuma girmesini saglamak amaciyla, kasik bdlgesi skrotum yéniinde
“sagilabilir’. Bu manevra, inmemis testis izlenimi verebilen genislemis lenf digimleri ile kasikta duran (inguinal)
testis arasinda ayrim yapilmasina da olanak saglar.

Genellikle, retraktil bir testisin skrotuma gelmesi saglanabilir ve bir kremasterik refleks nedeniyle tekrar
kasiga geri cekilinceye kadar testis orada kalacaktir (4).

Tek tarafta testisin palpe edilememesi ve karsi taraftaki testisin blyimuis olmasi, testis yoklugunu ya
da atrofisini distindurebilir, ama bu bulgu spesifik degildir ve cerrahi arastirma geregini ortadan kaldirmaz.

Kaslkta testisin palpe edilememesi durumunda, ektopik testis olasiigini dislamak icin, femoral, penil ve
perineal bolgeye 6zel bir dikkatle bakiimaldir.

intra-abdominal testisin, inguinal testisin ve testis yoklugunun dogrulanmasi ya da dislanmasi icin,
diyagnostik laparoskopi disinda higbir gtivenilir muayene yoktur (5) (kanit diizeyi: 1, 6neri derecesi: A).
Laparoskopik degerlendirmeyi tesvik etmeden dnce, genel anestezi altinda bir muayene yapilmasi 6nerilir, ¢ciinki
baslangicta palpe edilebilir olmayan bazi testisler anestezi kosullari altinda palpe edilebilmektedir.

3.3 Tedavi
Egder cocuk 1 yasina bastigi halde bir testis inmemigse, kendiliginden inmesini beklemenin hicbir yarari yoktur.
Histolojik bozulmay! énlemek igin, 12-18 ay yas araligindan 6énce tedavi uygulanmali ve tamamlanmalidir (6).

3.3.1 Tibbi tedavi
insan koriyonik gonadotropin (hCG) ya da gonadotropin releasing hormon (GnRH) kullanilarak yapilan tibbi
tedavi, testislerin inmesinin hormona bagimliigini temel alir ve en yiksek basari orani %20’dir (7,8). Testislerin
inmesi i¢in yapilan hormon terapisi, inmemis testis ne kadar ylksekte bulunuyorsa o kadar diisiik basari oranina
sahiptir. Kiloya ve yasa bagli olarak, GnRH>, 4 hafta streyle giinde l¢ doza bdllnerek burun spreyi seklinde 1,2
mg/giin dozajinda ve hCG, 6.000 Unite ila 9.000 Unite arasi bir dozajda kullanilir.

Bununla birlikte, tibbi tedavi, cerrahi orsidolizis ve orsidopeksi 6ncesinde (dozaj yukarida anlatildigi gibi)
ya da sonrasinda (disuk aralikl dozajlar) yararli olabilir (9) (kanit diizeyi: 1, dneri derecesi: A).

3.3.2 Cerrahi

Palpe edilebilen testis
Palpe edilebilen testis igin uygulanan cerrahi, inguinal yaklasimla orsidopeksiyi ve orsidofunikolizisi kapsar;
%92’ye varan basari oranlarina sahiptir (10). Sekonder geri ¢cikmayi (retraksiyonu) énlemek igin, bltiin
kremasterik liflerin gikarilmasi ve disseksiyonu énemlidir. Agik prosesus vajinalis gibi iligkili problemler, dikkatli bir
bicimde disseke edilmeli ve kapatiimalidir. Testisin bir subdartos posa (keseye) yerlestiriimesi salik verilir.
Dikislerle ilgili olarak, ne fiksasyon dikisi olmall ne de tunika vajinalis (tunica vaginalis) ve dartos kaslari arasina
dikis atilmalidir.

Orsidopeksi i¢in cerrahi islem uygulanan bir testisin lenf drenaji degistirilerek, iliak drenajdan iliak ve
inguinal drenaja cevrilmektedir (daha sonra malignite olusmasi durumunda énemli).

Palpe edilemeyen testis

Testisin palpe edilememesi durumunda, laparoskopi uygulanmasi olasiligini da kapsayan inguinal cerrahi
arastirma girisiminde bulunulmalidir. Bir inguinal kesi yoluyla testisi bulma sansi olduk¢a yiksektir, ama ender
durumlarda, eger kasikta hi¢bir kanal ya da vas deferens bulunmuyorsa karin icinde arama yapilmasi gereklidir.
Laparoskopi, karin bélgesini testis icin muayene etmenin en uygun yoludur. Ek olarak, laparoskopik erisim
yoluyla gerek ¢ikarma, gerekse orsidolizis ve orsidopeksi de yapilabilir (11). Tani amagl laparoskopiye
baslanmadan 6nce, genel anestezi altinda cocugun tekrar muayene edilmesi 6nerilir, clinkli daha énce palpe
edilebilir olmayan bir testis anestezi kosullari altinda palpe edilebilmektedir.

Diger testisi normal olan 10 yasindaki ya da daha blyUk bir erkek ¢ocukta intra-abdominal testis varsa,
bu cikariimalidir. Bilateral (iki tarafli) intra-abdominal testisler ya da 10 yasindan kiiglk erkek ¢ocuklar s6z konusu
olunca, tek agamall ya da iki asamali bir Fowler-Stephens prosediirii uygulanabilir. iki asamali prosediir
uygulanmasi halinde, kollateral damarlarin gelismesine olanak saglamak icin, spermatik damarlar ya laparoskopik
olarak kesilir ya da testis proksimalinde koagiile edilir (12). Testisin dogrudan dogruya simfiz Ustiinde ve mesane
yaninda skrotuma getirildigi ikinci agsama prosedir de 6 ay sonra laparoskopiyle uygulanabilir. Tek asamali
prosedurde testisin sagkalim orani %50 ile %60 arasinda degisir; iki asamali prosedirde basari oranlarn %90’lara
ctkmaktadir (9). Mikrovaskdiler ototransplantasyon da uygulanabilir ve %90 testis sagkalim oranina ulasilabilir.
Bununla birlikte, bu prosedur, tekniklerin gok maharetli ve deneyimli cerrahlarca uygulanmasini gerektirir (13).
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3.4 Prognoz

Testislerinden birisi inmemis olan erkek gocuklar daha disuk bir fertilite oranina sahiptirler, ama baba olma
(paternite) oranlar, testislerinin ikisi de inmis olan erkek ¢ocuklarla aynidir. Testisleri iki tarafli olarak inmemis olan
erkek gocuklar daha diistk bir fertilite ve paternite oranina sahiptirler.

Testisleri inmemis olan erkek ¢ocuklarin testikiler malignite gelistirme olasiligi 20 kat daha yuksektir;
herhangi bir tedavi turd bu riski etkilemez. Bu nedenle, bu erkek ¢ocuklarda hem puberte sirasinda hem de
sonrasinda tarama yapilmasi tavsiye edilir.

Retraktil testislere sahip olan erkek ¢ocuklarin tibbi ya da cerrahi tedaviye ihtiyaci yoktur, ama adélesan
¢agina kadar yakindan takip edilmeleri gerekir.

Testislerin 1 yasindan sonra kendi kendine inmesi s6z konusu olmadigi ve testis kalitesinin
kaybedilmesi olasiligi bulundugu icin, cocuk en ge¢ 12-18 aylik olunca orsidolizis ve orsidopeksi uygulanmasi
tavsiye edilir. Mevcut verilere gére, ameliyat éncesi ve sonrasi hormon tedavisinin, yasamin sonraki dénemlerinde
fertiliteyi yararl etkileyebilecegi gériinmektedir.
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4. HIDROSEL

4.1 On bilgi

Hidrosel, tunika vajinalisin parietal ve viseral katmani arasinda sivi toplanmasi olarak tanimlanir (1). Hidroselin
patogenezi, bu sivinin salgilanmasi ve geri emilmesi arasindaki dengesizlige dayanir. Bu durum, organlarin ya da
dokularin bir bélimuntn karin duvarindan disariya ¢ikinti yapmasi olarak tanimlanan kasik fitiginin (inguinal
herninin) aksine bir durumdur (2). Processus vaginalis peritonei’nin kapanmasinin (obliterasyonunun)
tamamlanmamasi, tek basina ya da diger intraskrotal patoloji (herni) ile iliskili olarak gesitli tiplerde baglantil
(komiinikan) hidrosel olusumuyla sonuglanir. Processus vaginalis kapanmasinin kesin zamani bilinmemektedir.
Yenidog@anlarin yaklasik %80-94’lnde ve erigkinlerin %20’sinde varligini korur (3). Eger processus vaginalis’in tam
kapanmasi orta kismi agik olarak gergeklesirse, kordon hidroseli (kisti) meydana gelir. Processus vaginalis’in iligkili
acikliginin olmadig skrotal hidroseller ile yenidoganlarda da karsilasilir (4). Baglantili olmayan hidroseller, 6nemsiz
travmaya, testikuler torsiyona, epididimite, varikosel operasyonuna sekonder olarak saptanabilir ya da baglantil
bir hidroselin primer onarimindan sonra bir yinelenme olarak ortaya ¢ikabilir.

4.2 Tani

Baglantili bir hidroselin klasik tanimi, cogunlukla aktiviteyle ilgili olarak buyUkligi degisken olan bir hidrosel
oldugudur. Oykii temel alinarak tani konulabilir; fizik arastirma ve skrotum transilliiminasyonu, olgularin cogunda
tani konulmasini saglar (5). Eger tani hidrosel oldugu yoniindeyse, azaltilabilirlik 6ykisu ve iligkili semptomlar
olmayacaktir; siskinlik yar saydamdir, diizgiindir ve gogunlukla hassas degildir. Eger skrotum igindeki bir kitlenin
karakteriyle ilgili sphe varsa, skrotal ultrason yapilmalidir ve bu incelemenin skrotum ici lezyonlar saptama
duyarliigi neredeyse %100°dur. Doppler ultrason incelemeleri, hidroseller ile varikosel ve testikuler torsiyon
arasinda ayrim yapilmasina yardimci olur, ama bu durumlar bir hidrosel esliginde de olusabilir.

4.3 Tedavi

Bebeklerin cogunlugunda, ilk 12-24 aylik dénemde hidroselin cerrahi tedavisi endike degildir, clinkl hidroselin
kendiliginden gegme egilimi vardir (kanit diizeyi: 4, 6neri derecesi: C). Eszamanli inguinal herni ya da altta yatan
testikiler patoloji siphesi varsa, erken cerrahi girisim endikedir (6). Kontralateral hastalik sorunu, ilk
konstltasyonun yapildigi sirada hem 6yklyle hem de muayeneyle ele alinip degerlendirilmelidir (5). Basit bir
skrotal hidroselin cocuk 24 aylik olduktan sonra da devam ediyor olmasi, cerrahi girisimle dizeltme icin bir
endikasyon olabilir. Bununla birlikte, bu tip bir hidroselin testikiler hasar riski tasidigini gésteren hicbir kanit
yoktur. Pediyatrik yas grubunda uygulanan operasyon, patent (agik) processus vaginalisin inguinal insizyonla
ligasyonundan olugur ve kalan distal kisim ag¢ik birakilir, kordon hidroselinde ise kistik kitle kesilip ¢ikarilir ya da
Ustl acilir (1,5,6) (kanit diizeyi: 4, 6neri derecesi: C). Uzman ellerin gerceklestirdigi hidrosel ya da inguinal herni
onarimi sirasinda testikller hasar insidansi gok dustktir (%0,3) (kanit dlzeyi: 3, Oneri derecesi: B). Baglantili
processus vaginalis peritonei’de kimyasal peritonit riski bulunmasindan dolayi, sklerozan ajanlar kullanilmamaldir
(kanit dlizeyi: 4, 6neri derecesi: C). Baglantili olmayan sekonder bir hidroselin tedavisinde skrotal yaklasim (Lord
ya da Jaboulay teknigi) kullanilir.
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5. HIPOSPADIAS

5.1 On bilgi

Hipospadias, corpus spongiosum 6tesinde penisin ventral kismini olusturan dokularin hipoplazisi olarak
tanimlanabilir. Hipospadias, ¢cogunlukla, proksimal olarak yanlis konumda bulunan treteral deligin (orifisin)
anatomik yerine gére siniflandirilir:

° Distal-anterior hipospadias (penisin basinda ya da distal saftinda yerlesir ve en yaygin hipospadias
tipidir).

° Ara-orta (penil) hipospadias.

° Proksimal-posterior (penoskrotal, skrotal, perineal) hipospadias.

Patoloji, deri serbestlemesinden sonra ¢ok daha ciddi olabilir. Hipospadias ile ilgili risk faktorleri arasinda,
hormonal bozukluklar (cok az sayida olgu), geng ve yasl anneler, diisik dogum tartili bebekler ve ikiz dogum
vardir. Gegen 20 yillik stirede nifustaki hipospadias insidansinin anlamli olarak artmasi, gevresel faktorlerin (yapay
hormonlarin ve hasere ilaglarinin) rol oynuyor olabilecegi ihtimalini ortaya ¢ikarmistir (1-3).

5.2 Tani

Tani dogumda konulmalidir (megameatus intakt prepusyum varyanti harig). Lokal bulgular (deligin konumu, sekli
ve genisligi, corpus spongiosum bdlimu ve atretik] tretranin varligi, prepusyal deri fazlaliginin [hood] ve
skrotumun gérinimd, penis blyikligu, ereksiyonda penis egriligine iliskin bilgiler) ile ilgili bir tanimlama
yapilmasinin yani sira, iliskili anomalilerin degerlendiriimesi de tani amagl degerlendirme kapsaminda yer alir:

° Kriptorsidizm (%10’a kadar)

° Acik processus vaginalis ya da inguinal herni (%9-15)

Testislerin tek tarafll ya da iki tarafli olarak palpe edilememesinin ya da genital organ belirsizliginin eslik
ettigi agir hipospadias, interseksualite olasiligini, 6zellikle de dogumsal adrenal hiperplazisi olasiigini dislamak igin
dogumdan hemen sonra eksiksiz bir genetik ve endokrinal arastirma yapiimasini gerektirir. idrar damlatma ve
Uretranin balonlagmasi, meatal stenoz olasiliginin dislanmasini gerektirir. Ust idrar yolu anomalilerinin insidansi,
hipospadiasin ¢ok agir formlari hari¢, genel nifustaki insidanstan farkh degildir (1,2).

5.3 Tedavi
islevsel olarak gerekli ve estetik olarak uygulanabilir operatif prosedirler arasinda ayrim yapiimasi, terapétik
amagcli karar vermede 6nemlidir. Cerrahinin islevsel endikasyonlari, proksimal olarak konumlanmis meatus, ventral
sapma yapan idrar akimi, meatal stenoz ve egri penistir. Ebeveynlerin ya da gelecekte hastanin psikolojisiyle cok
yakindan baglantili olan estetik endikasyonlar, anormal olarak konumlanmis meatus, yarik glans, anormal
kutandz rafeye sahip dénmdus penis, prepusyal deri fazlaligi (hood), penoskrotal transpozisyon ve bélinmds
skrotumdur.

Butun cerrahi prosedirler komplikasyon riski tasidigi icin, ameliyat éncesinde ebeveynlerin tam olarak
aydinlatiimasi son derecede 6nemlidir.

Tedavinin hedefleri sunlardir:

. penis egriligini dizeltmek

° yeterli blyuUklUkte bir yeni Uretra olusturmak

° yeni meatusu mimkiinse penisin ucuna getirmek

° erkek gocugun cinsel organlarini genel olarak kabul edilebilir bir gériinime kavusturmak (1,2).

Buydttct gozliklerin ve 6zel ince sentetik absorbe edilebilir dikis materyallerinin (6/0-7/0) kullaniimasi
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gerekir. Penisle ilgili herhangi bir cerrahi girisimde oldugu gibi, kesici aletler kullaniliyorken olaganUstl derecede
dikkatli olunmalidir. Cesitli cerrahi rekonstruktif teknikler, yara bakimi ve post-operatif tedavi konusunda bilgi
sahibi olunmasi, tatmin edici bir sonucun alinmasi i¢in temel énemdedir. Lokal ya da parenteral yolla testosteron,
dihidrotestosteron ya da beta-koriyonik gonadotropin uygulanarak yapilan operasyon dncesi hormon tedavisi,
kiglk penisli hastalar i¢in ya da yinelenen cerrahi girisim icin yararl olabilir. Primer hipospadias igin cerrahi
girisim yasi genellikle 6-18 (24) ay (2) arasidir (kanit dlizeyi: 4, 6neri derecesi: C).

Eger varsa, penis egriligi cogunlukla penis deglove edilerek (deri egriligi [kordi]) ve penisin ventral
yiiziindeki gercek kordi’nin bag dokusu kesilerek diizeltilir. Ureteral pleyt, iyi damarlasmis bag dokusuna sahiptir
ve olgularin gogunda egrilige neden olmaz. Artakalan kordi, korporeal orantisizlik nedeniyle olusur ve dorsal
ortoplasti (Nesbit dorsal korporeal plikasyon tekniginin modifikasyonu) yapilmasini gerektirir (4) (kanit dizeyi: 3,
Oneri derecesi: B).

iyi damarlanmis Ureteral plagin korunmasi ve Ureteral rekonstriiksiyon igin kullaniimasi, hipospadias
onariminin temel dayanagi haline gelmistir (5). Ureteral pleyt genisse, Thiersch-Duplay teknigi izlenerek tiibilerize
edilebilir. Eger pleyt tibllerize edilemeyecek kadar darsa, hem distal hipospadiasta hem de (daha yuksek bir
komplikasyon riskiyle) proksimal hipospadiasta plagin orta hattini gevseten bir kesi yapilmasi ve Snodgrass
teknigine gore rekonstriiksiyon uygulanmasi onerilir (6-9). Proksimal hipospadiasta ve plagin sagliksiz ya da asiri
dar oldugu olgularda, onlay teknik tercih edilir. Hipospadiasin distal formlari igin, birgok bagka teknik kullanilabilir
(6rnegin, Mathieu, Ureteral ilerletme [advancement] vb.) (10) (kanit diizeyi: 2, 6neri derecesi: B).

Ureteral plagin devamliligi korunamiyorsa, treteral darligi énlemek icin, tibilerize edilmis flepin bir
modifikasyonu, drnegin bir tlip-onlay flep ya da bir inlay-onlay flep kullanilir (11,12) (kanit dizeyi: 3, 6neri
derecesi: C). Agir skrotal ya da penoskrotal hipospadiasta oldugu gibi bu durumda da segenek olarak iki
asamali bir prosediir benimsenebilir (13,14). Eger prepusyum ya da penis derisi mevcut degilse ya da balanit
kserotika obliterans belirtileri varsa, onlay ya da iki asamali onarimlarda bukkal mukoza grefti kullanilir (15,16)
(kanit dlizeyi: 3, 6neri derecesi: C). Re-do (ya da sekonder) hipospadias onarimlari igin, kesin kilavuzlar
verilemez. Yukarida deginilen proseddrlerin hepsi, her bireysel hastada farkli ve gogu kez modifiye edilmis
sekilde kullanilir.

Yeni Uretranin olusturulmasindan sonra, glansplastiyle ve penis derisinin rekonstriksiyonuyla prosedir
tamamlanir. Deri 6rtisU sikintisi varsa, prepusyal ¢ift yiz teknigi ya da sitir hattinin skrotuma yerlestirilmesi
teknigi kullanilabilir. Stinnetin rutin olarak uygulanmadigi Ulkelerde, prepusyal rekonstriksiyon disinulebilir.
Bununla birlikte, tiibulerize insize edilmis Ureteral pleyt (TIP) onariminda, prepusyal dartos flepi kullaniminin fistil
oranini azalttigr konusunda ebeveynlerin bilgilendirilmeleri gerekir (kanit diizeyi: 2, 6neri derecesi: B) (6).

Transtreteral damlama stenti ya da suprapubik tlp kullanilarak idrar drene edilir. Bazilari, distal
hipospadias onarimindan sonra hi¢ drenaj kullanmazlar. Hafif kompres uygulayan dairesel bir sargi ve probiyotik
antibiyotikler, kabul géren proseddrlerdir. Stent ve sargi uygulamalarinin stresi konusunda buyuk cesitlilik vardir.
Elde kanit bulunmadigi icin hicbir 6neride bulunulamamaktadir.
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Sekil 1: Hipospadias ile basa ¢ikmak icin algoritma

Hipospadias
Do%:,:? da — interseks
Pediyatrik — Rekonstriiksiyon
uiroloji uzmani gereksiz
Rekonstriiksiyon
gerekli
Hazirlanma
(stinnet derisi, hormon terapisi)
Distal Proksimal
Kordi var — Kordi yok
|
Ureteral pleyt Ureteral pleyt
korunur kesilir
Y
Tup-onlay, inlay-onlay,
TIP, Mathieu, MAGPI _ Onlay, TIP up-oniay, inay-onay
King-Dunlay vb iki asamali prosediir iki asamali prosediir
g-oupiay vb. lokal deri, bukkal mukoza lokal deri, bukkal mukoza

MAGPI = meatal advancement and granuloplasty (meatal ilerletme ve graniiloplasti); TIP = tlbulerize insize edilmis
Ureteral pleyt.
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= -

DOGUSTAN (KONJENITAL) PENIS EGRILIG

On bilgi

Penis egriligi ventral (asagiya), dorsal (yukariya) ya da lateral (yana dogru) olabilir. Ventral egriliklerin cogu,
kordi’den ya da kaverndz cisimlerin ventral displazisinden dolayi hipospadias ile iligkilidir (1). Benzer bigimde,
dorsal egriliklerin gogu, epispadias ile iligkilidir (2). Izole penis egriligi sik gérilmez, insidansi %0,6°dir (3) (kanit
dizeyi: 2). Bu egrilik, kaverndz cisimlerin asimetrik olmasi nedeniyle olusur (1,4).

30 dereceden fazla egrilik, klinik olarak anlamli kabul edilir; 60 dereceden fazla egrilik ise yetiskinlikte

tatmin edici cinsel iligkiyi glglestirebilir (5) (kanit diizeyi: 4).
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6.2 Tani

Tani, yapay ereksiyondan yararlanilarak, hipospadias ya da epispadias onarimi sirasinda konulur (6). izole
durumdaki anomali, gocuklugun ge¢ dénemine kadar ¢cogunlukla fark edilmez, ¢tnkl penisin gorinisu normaldir.
Egrilik yalnizca ereksiyonlar sirasinda gézlemlenir.

6.3 Tedavi
Tedavi yéntemi cerrahidir. Egrilik derecesini belirlemek igin ve onarimdan sonra simetriyi kontrol etmek igin yapay
ereksiyondan yararlanilir (6).

Hipospadiasta, ilk olarak, spongiozal yapilar ve ventral deri gerginligine bagli olusan kordi serbestlestirilir.
Ureteral plagin kisa olmasi ancak gok az sayida olguda penis egriligine neden olur ve kesilmesi gerekir.

izole egrilikte ya da hipospadiasla iligkili egrilikte korporeal angulasyonu (aglyl) onarmak icin, kaverndz
cismi iceren farkli plikasyon teknikleri (ortoplasti) kullanilir (5).

Epispadiasta, diizglin bir penis olusturmak icin, Ureteral gévdenin korporadan tam olarak serbest
birakilmasini ve korporotomiyi iceren ya da icermeyen farkli bir korporoplasti ¢esidini bir arada kullanan bir girisim
cogunlukla gereklidir (7,8).
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7. GOCUKLARDA VE ADOLESANLARDA
VARIKOSEL

71 On bilgi

Varikosel, pleksus pampiniformis’teki testis venlerinin vendz refli nedeniyle anormal dilatasyonu olarak tanimlanir.
Yasi 10°dan kiglk erkek gocuklarda alisiimamis bir durumdur ve addlesan ¢agin baslangicinda goérilme sikhigr artar.
Adélesanlarin %15-20’sinde bulunur, erigkinlikte de buna benzer bir insidans vardir. Varikosel cogunlukla (olgularin
%78 ila %93’Unde) sol tarafta ortaya ¢ikar. Sag taraf varikoselleri en diisik siklikla gérlur; bunlar cogunlukla ancak
bilateral varikoseller mevcut oldugunda fark edilir ve izole bir bulgu olarak nadiren ortaya ¢ikar (1,2).

Varikosel, vicut gelisiminin hizlandigi sirada, henliz net olarak anlasilmamis bir mekanizmayla geligir.
Varikosel, sicaklik stresinden, androjen yoksunlugundan ve toksik madde birikiminden dolay! apoptotik yollari
harekete gegirebilir. Bu durumdan etkilenmis adélesanlarin %20’sinde agir hasar saptanir, etkilenmis addlesan-
larin %46’sinda bulgular anormaldir. Histolojik bulgular ¢cocuklarda ya da addélesanlarda ve kisir erkeklerde
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benzerdir. Grade Il ve grade Il varikosel bulunan hastalarin %70’inde, sol testis hacminin azaldigi saptanir.
Bununla birlikte, hipoplastik testis ile dislk sperm kalitesi arasinda baginti kuran ¢alismalarda tartismali
sonuglar bildirilmigtir (3,4).

Bazi arastirmacilar, addlesanlarda varikoselektomiden sonra testiktler gelisimin geri déndtugund
bildirmiglerdir (kanit diizeyi: 2) (5,6). Ne var ki, bu kismen lenf damarlarinin bélinmesiyle iligkili testikiler 6deme
baglanabilir (kanit diizeyi: 2) (7).

Varikosel bulunan addlesanlarin yaklasik %20’sinde fertilite problemleri ortaya gikacaktir (8). Varikoselin
bu olumsuz etkisi zamanla artar. Addlesanlarda varikoselektomiden sonra sperm parametrelerinde iyilesme
oldugu gosterilmistir (kanit dizeyi: 1) (3,9).

7.2 Tani

Varikosel cogunlukla asemptomatiktir, bu yasta nadiren agriya neden olur. Hastanin kendisi veya ebeveynleri
tarafindan fark edilebilir ya da rutin bir vizit sirasinda pediyatrist tarafindan ortaya g¢ikarilabilir. Tani, hasta dik
duruyorken dilate olmus ve birbirine dolanmig bir ven toplulugunun varligina iligskin klinik bulguya baglidir; hasta
Valsalva manevrasini yaptigi zaman venler daha belirgin bir hal alir.

Varikosel 3 grade olarak siniflandirilir: Grade | - Valsalva pozitif (yalnizca Valsalva manevrasinda palpe
edilebilir); Grade Il - palpe edilebilir (Valsalva manevrasi olmadan palpe edilebilir); Grade Il - gbzle gorulebilir
(uzaktan gérdlebilir) (10). Testislerden birinin daha kugtik olup olmadigini saptamak igin, palpasyon sirasinda iki
testisin de buyukltigu degerlendiriimelidir.

Pleksus pampiniformis’e olan vendz reflli, yatarak ve dik pozisyonda renkli Doppler akim haritasi
kullanilarak teshis edilir (11). Yalnizca ultrasonda tespit edilen venoéz reflii, subklinik varikosel olarak siniflandirilir.
Ultrason muayenesi kapsaminda, testikuler hipoplaziyi ayirt etmek icin testis hacmi degerlendirilir. Addlesanlarda,
bir testisin digerine gore 2 mL’yi asan diizeyde daha kli¢lik olmasi, hipoplazi olarak kabul edilir (kanit dizeyi: 4) (1).
Varikoselli addlesanlarda testikller hasari degerlendirmek igin, lUteinizan hormon saliverici hormon (LHRH)
stimllasyonu testine verilen folikill stimilan hormon (FSH) ve liteinizan hormon (LH) yanitlarinin normalin Gstiinde
olmasi guvenilir kabul edilir, glinkl bu hastalarda histopatolojik testikiler degisiklikler saptanmistir (9,12).

7.3 Tedavi

Cerrahi girisim, internal spermatik venlerin ligasyonunu ya da okllizyonunu temel alir. Ligasyon farkli diizeylerde
yapilr:

° inguinal (ya da subinguinal) mikrosirurjik ligasyon.

° Acik ya da laparoskopik teknikler kullanilarak yapilan suprainguinal ligasyon (13-16).

Oncekinin avantaji prosediiriin daha az invaziv olmasidir, sonrakinin avantaji ise oldukga daha az sayida
venin ligate edilmesi ve internal spermatik arterin suprainguinal diizeyde insidental bélinmesinin gtvenli
olmasidir.

Cerrahi ligasyon igin, bir optik blyltme tekniginin (mikroskobik ya da laparoskopik blyitmenin)
kullanilmasi gerekir, ¢linki internal spermatik arterin ¢api i¢ halka diizeyinde 0,5 mm’dir (13-15,17). Reklrrens
orani genellikle %10’dan dustktir. Anjiyografik okllzyon, internal spermatik venlerin retrograd ya da antegrad
sklerotizasyonunu temel alir (18,19).

Hidrosel olusumunu ve testikiler hipertrofi gelisimini dnlemek ve LHRH stimulasyonu testine gére daha
iyi bir testikiler fonksiyon saglamak igin, lenfatik koruyucu varikoselektomi tercih edilir (kanit diizeyi: 2, 6neri
derecesi: A) (7,13,16,17,20). Subinguinal mikrosirurjik (mikroskobik) onarimlar ya da suprainguinal acik ya da
laparoskopik lenfatik koruyucu onarimlar, secilen yontemlerdir.

internal spermatik venlerin anjiyografik okliizyonu da bu gereklilikleri karsilar. Ne var ki, bu yéntem daha
az invaziv olmasina karsin, daha ylksek bir basarisizlik oranina sahip gibi gérinmektedir (kanit diizeyi: 2, éneri
derecesi: B) (1,19).

Pediyatrik yasta yapilan varikosel tedavisinin, daha sonra yapilan operasyona oranla daha iyi bir
androlojik sonug saglayacagini gosteren higbir kanit yoktur. Gocuklarda ve addlesanlarda varikoselektomi igin
onerilen endikasyon 6lgttleri sunlardir (1,21):

o Klguk testisle iligkili varikosel.

. Fertiliteyi etkileyen ilave testikiler durum.

° Bilateral palpe edilebilen varikosel.

° Patolojik sperm kalitesi (daha bliylk yastaki addlesanlarda).

o LHRH stimilasyon testine verilen normal Ustl yanitla iligkili varikosel.
o Semptomatik varikosel.

Fiziksel ve psikolojik olarak rahatsizliga neden olan bulyuk bir varikoselin onariimasi da disunulebilir. Diger
varikoseller, gtvenilir bir sperm analizi gergeklestirilinceye kadar takip edilmelidir (kanit dlizeyi: 4, 6neri derecesi: C).
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8. MIKROPENIS

8.1 On bilgi
Mikropenis, uzatilmis haldeki boyu ortalamanin 2.5 SS altinda olan kliglk, ama baska bakimlardan normal
olusumlu bir penistir (1-3).

Mikropenisin idyopatik olabilmesi yaninda, anormal hormonal stimulasyonun iki énemli nedeni
saptanmistir:

° Hipogonadotropik hipogonadizm (GnRH salgisinin yetersiz olmasindan dolayi)
o Hipergonadotropik hipogonadizm (testislerin testosteron tUretememesinden dolayi).
8.2 Tani

Penis, cekilip uzatilarak, pubik simfizden glans ucuna kadar dorsal (sirt) tarafindan olgulir (1). Gézenekli cisimler
(corpora cavernosa) palpe edilir, skrotum gogunlukla kiigUktur, testisler kiiclik ve inmemis olabilir. Mikropenis,
boyu ¢ogunlukla normal olan gémuli penisten ve “webbed” penisten ayirt edilmelidir.

ilk degerlendirmede, mikropenisin etyolojisinin santral (hipotalamus/hipofiz kaynakl) mi, yoksa testikiiler
mi oldugu tanimlanmalidir. Derhal bir pediyatrik endokrinoloji arastirmasi yapilmalidir. Mikropenisli bittin
hastalarda karyotipleme yapilmasi zorunludur.

Endokrin testikiler islev (baslangic noktasi ve uyariimis testosteron, LH ve FSH serum diizeyleri)
degerlendirilir. Uyarilmis hormon diizeyleri de penisin biyime potansiyeli hakkinda bir fikir verebilir. Testisleri
palpe edilemeyen ve hipogonadotropik hipogonadizm bulunan hastalarda, yok olmus (vanishing) testis
sendromunu ya da intra-abdominal inmemis hipoplastik testis olasiligini teyit etmek igin laparoskopi yapilmaldir.
Bu arastirma 1 yasina kadar ertelenebilir (2).

8.3 Tedavi

Hipofiz kaynakl (pituiter) ya da testikller yetersizlik, pediyatrik endokrinoloji uzmani tarafindan tedavi edilir.
Testikller yetmezligi ve kanitlanmis androjen duyarliigr bulunan hastalarda, penisin blyimesini stimile etmek igin
cocukluk ve addlesan donemde androjen tedavisi uygulanmasi salik verilir (kanit dlizeyi: 2; 6neri derecesi: B) (4-7).
Androjen duyarsizligi varsa, cinsel iglevin olumlu sonucu sorgulanmalidir ve cinsiyet degisikligi distnulebilir (8-10).
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9. ISEME DISFONKSIYONU

9.1 On bilgi
iseme disfonksiyonu, cocuklardaki iglevsel idrar kagirma problemlerini bir araya toplamak igin kullanilan
terimdir.Altta yatiyor olabilecek herhangi bir tGropati ya da ndropati olasiligi diglandiktan sonra, gocuklardaki idrar
kacirma problemleri, ‘iseme disfonksiyonu’ kategorisi igcinde gruplandirilir. Bunun tek istisnasi, Enlrezis olarak
bilinen yalnizca gece vakti altini 1slatmadir.

Elimizde kesin veriler bulunmamasina karsin, iseme disfonksiyonu insidansinin artmakta oldugu aciktir.
Modern yasam tarziyla iligkili olarak tuvalet egitiminde ve tuvalet aliskanliklarinda meydana gelen degisiklikler, bu
insidans artisindan sorumlu tutulmaktadir, ama bununla ilgili cok az kanit vardir. Daha gok, modern yagsamin ve
daha ylksek hijyen standartlarinin idrar kagirma problemlerine daha fazla dikkat ¢ekilmesiyle sonuglanmig
olabilmesi s6z konusudur, dolayisiyla prevalanstaki artis bu alandaki bilincin artmasina baglanabilir.

9.2 Tanim
iseme disfonksiyonu, belirgin Gropati ya da néropati olmaksizin, sikisma, tutamama, zayif akim, kararsiz akim,
siklik ve idrar yolu infeksiyonlari da dahil, alt idrar yolu semptomlariyla (AlYS’lerle) kendini gésteren bir durumdur.
Mesanenin normal depolamasi ve bosalmasi, basincin disik olmasini ve mesane hacminin yeterince
dolmasini igerir. Sonra bunu, devamli bir detrlisor kasilmasi takip eder, bu da sfinkter kompleksinin yeterince
gevsemesiyle iliskili olarak, mesanenin tamamen bosaltiimasiyla sonuglanir.
Mesanenin normal olarak idrar depolamasini ve bosaltmasini, sempatik, parasempatik ve somatik
innervasyonlarin karmasik entegrasyonuyla iliskili olarak, omurilik, beyin kdku, orta beyin ve daha ytksek kortikal
yapllar arasindaki karmasik bir etkilesim kontrol eder.
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Bu karmasik kontrol mekanizmasinin, farkl tiplerde islev bozuklugu (disfonksiyon) gelistirmeye duyarli
olabilecegi, anlagilabilir bir noktadir. iseme kontroliinii saglayan normal mekanizmalarin erken yaslardaki
incelikli gelisim slrecinde, detrisor-sfinkter kompleksinin gesitli islev bozukluklar meydana gelebilir. Bu nedenle,
iseme disfonksiyonu, mesane sfinkter kompleksinin eksik ya da gecikmis olgunlasmasinin bir ifadesi olarak
dustnlimektedir.

Mesane islevinin normal giindiiz kontroll 2-3 yas arasinda olgunlagirken, gece kontroll normal olarak
3-7 yas arasinda saglanir.

iseme disfonksiyonu, dolma evresi disfonksiyonlari ve bosaltma evresi disfonksiyonlari olmak tizere iki
ana gruba ayrilir.

9.2.1. Dolma evresi disfonksiyonlari

Dolma evresi disfonksiyonlarinda, detriisér asir aktif olabilir, 6rnegin asin aktif mesane ya da sikisma
sendromunda durum bdyledir veya detrlisoriin yeterince aktif olmamasi ya da ¢cok uyumlu olmasi durumunda
(daha 6nce “tembel mesane” olarak bilinen durumda) oldugu gibi diistik aktiviteye sahip olabilir.

9.2.2 Iseme evresi (bosaltma) disfonksiyonlari
iseme evresi disfonksiyonlarinda, temel disfonksiyon, detriisériin kasiimasi sirasinda sfinkter ve pelvik taban
uyumsuzlugunun olmasidir. Sfinkter ve pelvik taban interferansinin kuvvetine bagl olarak, farkl disfonksiyon
dereceleri tanimlanir. Zayif interferans, stakkato (aralikl) isemeyle sonuglanirken, daha kuvvetli interferans,
iseme sonrasinda gevseme olmamasindan dolayi kesintili ve zorlanarak isemeyle sonuglanir.

Mesane sfinkter disfonksiyonu, gogu zaman, obstipasyon (inat¢i kabizlik) ve altini kirletme gibi bir
barsak disfonksiyonuyla iliskilidir. Bazen, trabekulasyon, divertikiller ve vezikoureteral refli gibi anatomik
degisiklikler gozlemlenir.

9.3 Tani
Anamnez alma, klinik muayene, idrar akim hizi (troflov), ultrason ve iseme gunliginden olusan non-invaziv bir
tarama, tani koymak igin esastir.

Anamnezin hem ebeveynlerden hem de ¢ocuklardan birlikte alindigi pediyatrik yas grubunda, bir anket
formunun (anket) kullanildigi, yapilandinimis bir yaklagimin benimsenmesi onerilir. Ebeveynler, iseme ve islatma ile
ilgili birgok belirtiyi ve semptomu bilmezler ve soru formu bir kontrol listesi gibi kullanilarak, bunlarin spesifik
olarak onlardan istenmesi gerekir. Gocugun iseme sikligini ve isedigi miktari belirlemenin yani sira, sivi icme
aliskanliklarini belirlemek icin de iseme gunligl zorunludur. Anamnez alma, barsak islevinin degerlendirilmesini
de kapsamalidir.

Klinik muayene yapiliyorken, apacik Uropatiyi ve néropatiyi dislamak igin, genital bélgenin incelenmesi
ve lumbosakral omurga ile alt ekstremitelerin gézlemlenmesi gereklidir. iseme sonrasi kalintiyr da igeren idrar
akim hizi (Uroflov) bosaltma yetenegini degerlendirir, Ust idrar yolu ultrasonu ise sekonder anatomik degisiklikler
icin tarama yapar. iseme gunliigi, depolama igleviyle ve idrar kacirma sikligiyla ilgili bilgiler saglarken, ped testi
kaybedilen idrar miktarinin belirlenmesine yardimci olabilir.

ilk uygulanan tedaviye direng gdsterilmesi durumunda ya da daha énceki tedavinin basarisiziig
durumunda, yeniden deg@erlendirme yapilmasi gerekir ve daha baska video trodinamik incelemeler disUnulebilir.
Bazen, ancak video Urodinamik teknikler kullanilarak stiphelenilebilen, kiiglk, altta yatan, Urolojik ya da nérolojik
problemler vardir.

Ureteral valf problemleri, siringosel, dogumsal obstrlktif posterior Uireteral membran (DOPUM) ya da
Moormann halkasi gibi anatomik problemlerin olmasi durumunda, tedaviyle birlikte ileri sitoskopi uygulanmasi
gerekli olabilir. Néropatik hastaliktan siphe ediliyorsa, lumbosakral omurga ve medulla MRG’sinin ¢ekilmesi,
gergin kord, lipom ya da baska ender durumlarin diglanmasina yardimci olabilir.

Psikolojik tarama, iseme disfonksiyonuyla iligkili &nemli psikolojik problemleri olan cocuklara ya da
ailelere yararl olabilir.

9.4 Tedavi

iseme disfonksiyonunun tedavisi, cogunlukla Uroterapi olarak adlandirilan alt idrar yolu rehabilitasyonundan
olusur. Uroterapi, alt idrar yolu (AlY) islevinin cerrahi olmayan, farmakolojik olmayan tedavisi anlamina gelir. Bu
cok genis bir alandir, Uroterapistlerin ve diger saglik profesyonellerinin kullandiklari birgok terapiyi biinyesinde
toplar. Uroterapiyi, standart terapi ve spesifik girisimler olarak ayirmak mimkinddir.

9.4.1 Standart terapi
Standart Uroterapi girisimsel degildir. Asagidaki bilesenleri kapsar:

° Normal AlY igleviyle ilgili ve belirli bir cocugun hangi bakimdan normal igslevden sapma gdsterdigiyle
ilgili aciklamalari igeren bilgilendirme ve aydinlatma.
° Problemle ilgili olarak yapilmasi gerekenler konusunda, yani dizenli iseme aliskanliklari, saglikli iseme

durusu, tutma hareketlerinde kaginma vb. konusunda yonergeler.
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° Sivi alimi, kabizigin énlenmesi vb. ile ilgili yasam tarzi 6gutleri.

o Mesane gunlikleri ya da siklik-miktar gizelgeleri kullanilarak semptomlarin ve iseme aliskanliklarinin
kaydedilmesi.
° Bakim veren kisinin dizenli takibi araciliglyla destek ve tesvik saglanmasi.

Uroterapi programlarinin etkisi konusunda yapilan galismalarin cogu retrospektiftir. Uroterapi programinin
unsurlarindan bagimsiz olarak, %80’lik bir basari orani bildiriimistir. Calismalarin cogu retrospektif oldugu ve
kontrollti olmadigi i¢in, kanit diizeyi dustktir.

9.4.2 Spesifik girisimler

Standart Uroterapinin yaninda, bazi spesifik girisimler vardir, fizyoterapi (6rnegin, pelvik taban egzersizleri),
biyogeribildirim, alarm terapisi ve sinirsel uyarim (ndérostimilasyon) bunlardandir. Bu tedavi yontemleriyle iyi
sonuglar bildirilmis olmasina karsin, higbir randomize kontrollli tedavi galismasi (RKG) yapilmadigi igin kanit diizeyi
dustktar.

Bazi olgularda, farmakoterapi eklenebilir. Antispazmodik ve antikolinerjik ilaglarin tedavide etkili oldugu
go6sterilmistir. Bu farmakolojik girisimlerle ilgili olarak bile hicbir RKG yayimlanmamistir, bu nedenle de kanit duizeyi
dustktur. Alfa bloke edici ajanlar ara sira kullanilir, ama bunlarin etkinligi hentiz kanitlanmamistir.

Bununla birlikte, su anda var olan kanitlardan anlasildigina gére, iyi sonug, idrar kagirma problemi
konusunda spesifik bir cesitte ve/veya miktarda egitimin gerekli olmasindan ziyade, egitimin veriliyor ve dikkat
gosteriliyor olmasi gergegiyle dipeduz iligkilidir.
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10. ENUREZiS (MONOSEMPTOMATIK)

10.1  On bilgi

Yatak islatma, ¢ocuklarda sik gorilen bir semptomdur. Tek bir semptom olarak gérilen yatak islatma, enirezis
olarak adlandirilir. Prevalansi 7 yasindakilerde %5-10 olan bu durum, ¢ocukluk dénemindeki en yaygin
durumlardan birisidir. Yillik olarak kendiliginden iyilesme orani %15 olan bu durumun, nispeten selim bir durum
oldugu kabul edilir (1,2).

Bununla birlikte, 7 yasinda yatak islatan 100 ¢ocuktan 7’si bu durumu erigkinlik dénemine tasiyacaktir.
Cocuklara agir bir psikolojik yik bindiren, 6zsaygisinin azalmasiyla sonuglanan stresli bir durum oldugu igin, 6-7
yasindan itibaren tedavi edilmesi 6nerilir. Kendiliginden iyilesme oranlari kiiglk yaslarda daha ytksektir ve
tedaviyi gereksiz kilar. Dahasi, cocugun zihinsel durumu, ailenin beklentileri, toplumsal sorunlar ve kilturel
gecmis de tedaviye baslanmadan 6nce dikkate alinmalidir.

10.2 Tanim

Endrezis, gece vakti idrarini tutamama (idrar kagirma) semptomunu tanimlayan durumdur. Bes yasindan sonra
uyurken altini islatma iceren her olgu entrezisdir. Bununla birlikte, en énemlisi, bu durumda yalnizca bir tek
semptom vardir. Enlrezis tanisi konulmadan 6nce, giindizle ilgili herhangi bir sesmptomu dislayarak eksiksiz bir
anamnez alinmasi zorunludur. Bu durumla iligkili herhangi bir idrar yolu semptomunun varhgi, bu durumu iseme
disfonksiyonunun bir bicimi yapar (3).

Semptomlar daima mevcut oldugu ve hasta 6 aydan uzun bir ddnemde kuru kalmadigi zaman, bu
durum, “primer” olarak tanimlanir. Semptomsuz gegen 6 aylik bir ara dénem oldugu zaman ise durum
“sekonder” olarak tanimlanir. Genetik olarak, enlrezis, karmasik ve heterojen bir bozukluktur. Bu durumla ilgili
gen konumlari (lokils) 12., 13. ve 22. kromozomlarda belirlenmistir (3).

Patofizyolojide, G¢ faktér dnemli bir rol oynar:

° Gece idrar Uretiminin ylUksek olmasi.
° Gece mesane kapasitesinin dislik olmasi ya da detrlisor aktivitesinin artmasi.
. Uyanma bozuklugunun olmasi.

Gece vakti idrar Uretimi ile gece vakti mesane kapasitesi arasindaki dengesizlikten dolayi, mesane
gece vakti kolaylikla dolabilir ve cocuk ya mesanesini bosaltmak icin uyanacaktir ya da uykudan uyanma
bozuklugu varsa, uykuda altina iseyecektir (1-3).

10.3 Tani
Anemnez alinarak taniya ulasilir. Yatak islatma gercekten tek semptomsa, daha baska arastirma yapilmasina
gerek yoktur. Bir iseme ginligundn tutulmasi, glindliz vakti mesane islevinin ve gece vakti idrar Gretiminin
kaydedilmesi tedaviye yol gdsterecektir. Sabah vakti bebek bezlerinin tartiimasi ve sabah vakti bosaltilan idrar
miktarinin buna eklenmesi, gece vakti idrar Uretimine iligkin bir tahmin saglar. Glindliz vakti mesane kapasitesinin
kaydedilmesi, yasa gore normal degerlere oranla mesane kapasitesinin tahmin edilmesini saglar (4).

Cocuklarin gogunda, yatak islatma ailevi bir problemdir, bu durumun goérildigi gocuklarin gogunun
aileden gelen bir yatak islatma 6ykusiine sahip oldugu saptanir.

10.4  Tedavi
Alarm tedavisi ya da ilag kullanmaya baslanmadan 6nce, basit terapétik girisimler disintlmelidir.

10.4.1  Destekleyici tedavi énlemleri
Durumun ¢cocuga ve ebeveynlerine agiklanmasi, problemin agikliga kavusmasina yardimci olur. Yeme ve icme
aliskanliklar gézden gegirilmeli, glindiiz vakti normal sivi alimi vurgulanmali ve uyumadan onceki saatlerde sivi
alimi azaltiimaldir. Islak ve kuru geceleri belirten bir gizelge tutulmasinin basari sagladigr gosterilmistir.

ilkénce, danismanlik, bilgilendirme, olumlu pekistirme ve cocugun motivasyonunu arttirma (ve
destekleme) yollarina basvurulmalidir. Destekleyici tedavinin higbir sey yapmamaktan daha iyi oldugunu gosteren
ylksek bir kanit diizeyi vardir, ama iyilesme orani anlamli olarak ylksek degildir. Bununla birlikte, ilk basa ¢gikma
yontemi olarak destekleyici terapi ylksek bir dneri derecesine sahiptir (4).
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Eger destekleyici 6nlemler basarili olmazsa, daha ileri tedavi ydntemleri distiniimelidir, bunlarin en
onemli ikisi, farmakolojik tedavi ve alarm tedavisidir.

10.4.2  Alarm tedavisi

Alarm tedavisi, en ylksek Oneri derecesine (A dneri derecesi) sahiptir. Bu, uyanma bozuklugu icin en iyi tedavi
seklidir. Ozellikle gece vakti dilirez asir yilksek olmadigi ve mesane kapasitesi asiri diisiik olmadigi zaman, diisiik
niksetme oranlariyla birlikte %80’e varan ilk basar oranlari gergekgidir (5).

10.4.3  llaglar

Gece vakti dilirezin yiksek olmasi durumunda, 1-40 ug’lik burun spreyi ya da 200-400 ug’lik tablet formunda
bulunan desmopressin (DDVAP) ile %70’e varan basari oranlari elde edilebilir. Bununla birlikte, DDVAP’nin
kesilmesinden sonra niiksetme oranlari daha ytksektir (4). Mesane kapasitesinin diislik olmasi durumunda,
antispazmodik ya da antikolinerjik ajanlarla tedavi uygulanmasi mimkindur (4). Endrezis tedavisinde populerlik
kazanmis olan imipramin, ancak %50’lik vasat bir yanit orani saglar ve yiiksek bir niksetme oranina sahiptir.
Dahasi, doz asimi nedeniyle kardiyotoksisite ve 6lum bildirilmistir. Bu nedenle, bu ilacin kullanimi caydiriimalidir.
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11. COCUKLARDA NOROJENIK MESANEYLE
BASA CIKMA

1.1 On bilgi

Cocuklarda nérojenik mesane sfinkteri disfonksiyonuyla basa ¢cikma yontemleri yillar iginde biyuk degisiklikler
gecirmistir. Pedler, daimi kateterler, harici aletler, Crede manevrasi ve gesitli Uriner diversiyon bigimler kabul
edilebilir tedavi ydntemleri olarak kullaniimasina karsin, simdi bunlar yalnizca ¢ok az sayidaki direngli hasta igin
saklanmaktadir. Temiz kendi kendine aralikli kateterizasyon (TAK), nérojenik mesane bulunan gocuklarin
tedavisinde devrim yaratmistir. Bu ydntem, koruyucu tedaviyi basarili bir basa ¢cikma sec¢enegi haline getirmekle
kalmamis, cerrahi olarak kontinan rezervuarlar olusturulmasini da yasam kalitesi ve bébregin korunmasi agisindan
iyi sonug saglayan cok etkili bir tedavi alternatifi haline getirmistir (1-3).

Miyelodisplazi bulunan ¢ocuklardaki nérojenik mesane, cok genis bir siddet araliginda gesitli
detrisor-sfinkter disfonksiyonu ortaya koyar. Miyelodisplazili yenidoganlarin yaklasik %15’i, dogumda ndrolojik
disfonksiyonla ilgili hi¢bir belirti gdstermez. Dogumda ndrolojik fonksiyonu normal olan bebeklerde bile, addlesan
caga ulastiklari zaman gerek detrlsor sfinkter dissinerijisi, gerekse denervasyon gelistirme riski 3’te 1’dir.
Dogumda, hastalarin gogunlugu normal Ust idrar yollarina sahiptir, ama bunlarin yaklasik %60’1,
infeksiyonlardan, mesanedeki degisikliklerden ve refliiden dolayi Ust idrar yolu bozuklugu gelistirir (4-7).
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Urodinamik incelemeler konusundaki anlayisimiz ilerledikge, problemlerin niteligini ve siddetini
anlayarak, bu hastalara daha akilci ve bireysellestiriimis bir bicimde tedavi uygulama olanagina kavusmus
bulunuyoruz. Yirminci ylzyilin son geyreginde gerceklesen dikkate deger degisikliklere karsin, tedavinin temel
amaglar ayni kalmistir, yani idrar yolundaki bozulmanin édnlenmesi ve uygun bir yasta kontinansin basariimasi,
temel amag¢ olmayi strdirmektedir.

11.2 Tanim
Noérojenik mesane sfinkter disfonksiyonu, sinir sisteminin herhangi bir diizeyindeki bir lezyonun sonucu olarak
gelisebilir; beyin korteksi, omurilik ya da periferal sinir sistemi de buna dahildir.

En sik gorilen tablo, miyelodisplazi ile dogumda ortaya gikar. Miyelodisplazi terimi, néral tip
kapanigindaki defektlerden (kusurlardan) ileri gelen bir grup gelisimsel anomaliyi kapsar. Lezyonlar arasinda,
spina bifida occulta (gizli spina bifida), meningosel, lipomiyelomeningosel ya da miyelomeningosel bulunabilir.
Miyelomeningosel, en sik olarak gériilen ve en fazla zarar veren defekttir. Omuriligin travmatik ve neoplastik
spinal lezyonlar ¢ocuklarda daha seyrek gorilir. Ek olarak, vertabral cisimlerin blylme oranlari arasindaki fark
ve uzayan omurilik, lezyona dinamik bir faktor katabilir. Meningosel kapanis bdlgesinde omuriligi ¢cevreleyen skar
dokusu, blylme sirasinda omuriligi sabitleyebilir.

Okdilt (gizl) miyelodisplazide, lezyonlar bariz degildir ve siklikla, higbir acik secik nérolojik lezyon
belirtisi olmadan meydana gelir, ama birgok hastada omurganin alt bolimindn Ustliinde kutandz bir anormallik
bulunur. Total ya da kismi sakral agenez, bir veya daha fazla sakral omurun kismen ya da tamamen bulunmamasini
iceren ender bir dogumsal anomalidir. Bu anomali, kaudal regresyon sendromunun bir pargasi olabilir ve anorektal
malformasyon (ARM) gdsteren herhangi bir cocukta bu olasilik diisiintimelidir. Serebral palsi hastalari da, cogunluk-
la engellenmeyen mesane kasiimalari seklinde degisen derecelerde iseme disfonksiyonu gdsterebilirler ve iseme
disfonksiyonu, siklikla, pelvik taban-sfinkter kompleksinin spastisitesinden ve islatmadan ileri gelir.

Mesane sfinkter disfonksiyonu, ndrolojik lezyonun tipiyle ve spinal diizeyiyle zayif sekilde bagintilidir.

11.3  Siniflandirma
Herhangi bir siniflandirma sisteminin amaci, altta yatan patolojinin anlagiimasini ve Ustesinden gelinmesini
kolaylastirmaktir. N6érojenik mesanenin cesitli siniflandirma sistemleri vardir.

Siniflandirma sistemlerinin cogu, dncelikle, nérolojik hastaliga ya da hasara sekonder olan disfonksiyon
tiplerini tanimlamak icin gelistiriimistir. Boyle sistemler, nérolojik lezyonun yerlesimini ve néro-urolojik muayene
bulgularini temel alir. Bu siniflandirmalar, nérolojik lezyonlarin gogunlukla travmadan kaynaklandigi ve daha kolay
saptanabildigi erigkinlerde daha blyUk deger tasimaktadir.

Cocuklarda, dogumsal lezyonun spinal dlizeyi ve boyutu klinik sonugla zayif sekilde bagintiidir. Bu
nedenle, Grodinamik ve iglevsel siniflandirmalar, gocuklarda patolojinin boyutunun tanimlanmasi ve tedavinin
planlanmasi icin daha pratik olmaktadir.

Mesane ve sfinkter, tek bir iglevsel birim olusturmak tizere uyum iginde galisan iki birimdir. ilk yaklagim,
her biriminin durumunu ayri ayrn degerlendirmek ve mesane disfonksiyonu 6riintlistind tanimlamak olmalidir.
Norolojik defisitin (eksikligin) niteligine bagl olarak, mesane ve sfinkter ya asiri aktif bir durumda ya da aktif
olmayan bir durumda bulunabilir:

° Mesane, artan kasiimalarla, dusik kapasite ve kompliyansla asir aktif olabilir ya da hicbir etkili kasiima
gostermeden inaktif olabilir.

° Cikim (Uretra ve sfinkter) bagimsiz sekilde asiri aktif olabilir ve islevsel obstriiksiyona yol agabilir ya da
paralize olarak idrar akimina hicbir diren¢ gostermeyebilir.

° Bu durumlar farkli kombinasyonlarla kendini gosterebilir.

Bu, temel olarak, tGrodinamik bulgulara dayanan bir siniflandirmadir. Bozukluklarin patofizyolojisinin
anlasiimasi, her bireysel hasta i¢cin mantikl bir tedavi planinin yapilmasi agisindan temel 6neme sahiptir.
Meningomiyeloselde, hastalarin cogu hiperreflektif detriisér ve dissinerjik sfinkter gosterecektir, bu tehlikeli bir
kombinasyondur, ¢linkl basing birikimi olur ve Ust sistem tehdit altinda kalir.

11.4  Urodinamik incelemeler

Urodinamik incelemeler, Klinisyenin, alt idrar yolu iglevini ve normale gére gdsterdigi sapmalari gézlemlemesine
olanak saglar. Tedavi plani, temel olarak, alt idrar yolundaki altta yatan problemin iyi anlasiimasina dayandigi icin,
ndrojenik mesaneli her cocugun degerlendiriimesinde iyi ydratilen bir Grodinamik inceleme zorunludur.

Kemikteki dlizey ile mevcut nérolojik defekt cogu kez 6rtismedigi icin ve lezyonun mesane islevi
Uzerindeki etkisi radyografik incelemelerle ya da fizik muayeneyle tam olarak belirlenemedigi igin, Grodinamik
incelemeden elde edilen bilgiler paha bicilmez degerdedir. Urodinamik inceleme, takipte gézlenen diizelmenin ya da
kétulesmenin ortaya koyacagdi gibi, vezikoUreteral birimin terapiye verdigi yanitla ilgili bilgileri de klinisyene saglar.

Asagidakiler gibi bazi Grodinamik dinamik parametreleri belirlemek énemlidir:

° Mesane kapasitesi.
. intravezikal dolma basinci.
° Ureteral kagirma aninda intravezikal basing.
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° Refleks detrlisor aktivitesinin varligi ya da yoklugu.

° internal ve eksternal sfinkter mekanizmalarinin yeterliligi.

° Detriisor ve sfinkter mekanizmalarinin koordinasyon derecesi.
. iseme ériintlisi.

° iseme sonrasi kalan idrar hacmi.

11.4.1  Urodinamik inceleme yéntemi
Cocuklarda nérojenik mesaneyle ilgili Grodinamik testlerin karmasiklik ve invazivlik derecesini degerlendiren gok
az sayida karsilastirmall veri bulunmaktadir.

11.4.2  Uroflovmetri

Uroflovmetri, tim Grodinamik testlerin en az invazivi oldugu igin, ilk tarama araci olarak kullanilabilir. Iseme
verimliligini degerlendirmenin objektif bir yolunu saglar ve ultrasonografik muayeneyle birlikte, geriye kalan idrar
hacmi de belirlenebilir. Nérojenik olmayan iseme disfonksiyonunun bulundugu ¢ocuklardakinin aksine, nérojenik
mesaneli ¢cocuklarda Uroflovmetri nadiren kullanilacaktir, ¢linkii mesanenin depolama kapasitesi konusunda bilgi
saglamaz, ama takipte bosaltmanin izlenmesi igin gok pratik bir yol olabilir. Urodinamik incelemenin temel sinirli
yoénu, cocugun yonergelere uyabilecek ve istendiginde iseyebilecek yasta olmasini gerektirmesidir.

Uroflovmetri sirasinda pelvik taban ya da abdominal iskelet kasi aktivitesinin elektromiyografi (EMG) ile
kaydedilmesi, detriisér ile sfinkter arasindaki koordinasyonu degerlendirmek icin kullanilabilir. invazif olmayan bir
test oldugu icin, kombine Uroflovmetri ve EMG, iseme sirasindaki sfinkter aktivitesi degerlendirilirken ¢ok yararli
olabilir. Bu inceleme sirasinda bir daimi kateterin olmamasi, kateterden ileri gelebilecek yalanci-pozitif bulgu
olasiligini ortadan kaldirir (8-10) (kanit duizeyi: 4).

11.4.3  Sistometri

Cocuklarda sistometri, orta derecede invaziv ve gocugun isbirligi yapmasina bagli olmasina karsin, detriisér
kontraktabilitesi (kasiima yetenegi) ve kompliyansi (uyumlulugu) hakkinda degerli bilgiler saglar. Her bir
incelemeden elde edilen bilgi miktari, teste gosterilen ilgi ve 6zenin derecesiyle iligkilidir.

Sistometri sirasinda inflizyon oranlari degistigi icin, dolduran ve bosaltan detrlisor basinglarindaki
degismelerin farkinda olmak énemlidir. Uluslararasi Gocuk Kontinans Dernegi (ICCS, International Children’s
Continence Society), gcocuklarda kullanim igin yavas dolum (dolma hizi <10 mL/dakika) sistometriyi &nermektedir
(11). Bununla birlikte, inflizyon oraninin, yasa dayali olarak ve 10’a bélinerek, cocugun éngorilen kapasitesine
gore ayarlanmasi gerektigi ileri strtlmastir (12).

Cocuklarda noérojenik mesaneyi degerlendirmek i¢in konvansiyonel yapay dolum sistometrisinin
kullanildigi bazi klinik calismalarda, konvansiyonel yapay dolum sistometrisinin, nérojenik mesaneli cocuklari
teshis ve takip etmek icin yararl bilgiler sagladigi bildirilmistir (13-18). Bu ¢alismalarin hepsi retrospektif klinik
serilerdi ve dogal dolum sistometrisiyle yapilan bir karsilagtirma icermiyordu, dolayisiyla, nérojenik mesaneli
cocuklarda yapay sistometriyle ilgili dneri derecesi ylksek degildir (kanit diizeyi: 4). Ek olarak, dogal mesane
davranisinin diizenli yapay dolum sistometrisi sirasinda degisime ugradigini diistindiiren kanitlar vardir (19,20).

Bununla birlikte, bebeklerde konvansiyonel sistometri, gelecekte olabilecek bozulmanin dnceden
kestirilmesi icin yararlidir. Disuk kapasite ve kompliyans, yiksek kagirma noktasi basinglar gibi Grodinamik
parametreler, gelecekte olabilecek bozulmanin dngériilmesinde yetersiz faktérlerdir. Boyle mesanelerde refliinln
iyilesmesi olasiligl daha dustktir (13,18,20) (kanit dizeyi: 4).

Dogal dolum sistometrisi sirasinda, mesanenin dogal olarak dolmasina izin verilir ve mikrotransduser kateter-
ler kullanilarak mesane ve karin basinci kaydedilir. Teorik olarak bu, mesane islevinin fizyolojik kosullara yakin kosullar-
da arastirimasina olanak saglar. Cocuklarda dogal dolum sistometrisine iliskin calismalar, eriskinler Uzerinde yapilan
calismalara benzer bulgular bildirmektedir. Dogal dolum sistometrisi, dolma sirasinda daha dusik bir detrlisor basing
artisi ve daha ylksek iseme basinglariyla isenen daha az miktarlar verir. Konvansiyonel yapay dolum sistometrisiyle
karsilastinldiginda, dogal dolum sistometrisiyle mesane asiri aktivitesi insidansi daha yiksektir (19,21,22).

No6rojenik mesaneli gocuklarda dogal dolum sistometrisi konusunda yalnizca birkag ¢alisma yapiimis
olmasina karsin, elde edilen sonuglar, dogal dolum sistometrisinin, konvansiyonel sistometriyle konulan tanilara
oranla daha yeni bulgular saptadigini distindirmektedir (19) (kanit diizeyi: 3). Bununla birlikte, dogal dolum
sistometrisi ile konvansiyonel dolum sistometrisini bir altin standart karsisinda kiyaslayan bir ¢calisma
yapilmamistir, dolayisiyla hangi ¢alismanin dogal mesane davranigini dogru olarak yansittigr konusunda bir karar
varmak zordur. Norojenik olmayan eriskin populasyona ait bulgular, dogal dolum sistometrisinin glvenilirligini
sorgulamaktadir, ¢linkli dogal dolum sistometrisi, tamamen normal olan asemptomatik gonulltlerde yiksek bir
mesane asiri aktivitesi insidansi géstermistir (23).

Dogal dolum sistometrisinin temel dezavantaji, emek-yogun ve zaman alici olmasidir. Ozellikle
cocuklarda, olaylarin kaydedilmesi zordur ve muazzam miktardaki verilerin yorumlanmasini daha da gticlestiren
yapay olgu riskinde artis vardir. Dogal dolum sistometrisi, pediyatrik popilasyonda hala yeni bir teknik olma
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niteligini sirdtrmektedir. Genis sekilde kabul gérebilmesi igin, 6nce standart bir sekilde daha fazla verinin
toplanmasi gerekir (10).

11.5 Basa cikma yontemleri

Miyelodisplazi bulunan nérojenik mesaneli gocuklarin tibbi bakimi, stirekli gdzlem yapmayi ve yeni problemlere
uyum saglamayi gerektirir. Yasamin ilk yillarinda bébrekler, geri basinca ve infeksiyona son derecede duyarlidir.
Yasamin bu déneminde, nérojenik detrisor-sfinkter disfonksiyonu ériintisiiniin belgelenmesine ve islevsel
tikanma ve vezikoUreterik reflii (VUR) potansiyelinin degerlendiriimesine agirlik verilir.

11.5.1  Arastirmalar
Dogumdan olabildigince kisa sire sonra alinan abdominal ultrason, hidronefrozun ya da diger Ust genitotriner
kanal patolojisinin tespitini saglayacaktir. Ultrasonun ardindan, alt idrar yolunu degerlendirmek igin bir voiding
(iseme) sistolretrogrami alinmalidir. Hem ultrason hem de sistografi sirasinda kalan idrar miktari da 6lgtlmelidir.
Bu incelemeler, Ust ve alt idrar yollarinin gérinimune iligkin bir ¢ikis noktasi saglar, hidronefroz ya da VUR
tanisini kolaylastirabilir ve Ust genitolriner yolda kétilesme ve bdbrek islevinde bozulma olmasi riski tasiyan
gocuklarin saptanmasina yardimci olabilir.

Birkag hafta sonra bir rodinamik degerlendirme yapilabilir ve bunun, Ust yollara iliskin degerlendirmeyle
kombinasyon halinde, dizenli araliklarla tekrarlanmasi gerekir (24-26) (kanit diizeyi: 3, dneri derecesi: B).

11.5.2  Temiz kateterizasyon (TK) ile erken basa ¢ikma

Bebeklerde nérojenik mesaneyle erken basa ¢cikma konusunda yillar yili kazanilan muazzam deneyimler, TK ve
antikolinerjik ilaclarla erken tedavi edildikleri zaman ¢ocuklarin Ust yol bozulmasi gelistirmedikleri konusunda
gorus birligi saglanmasina yol agmistir. Temiz aralikli kateterizasyon, butin bebeklerde, 6zellikle de olasi ¢ikim
obstriksiyonu isaretleri bulunanlarda dogumdan hemen sonra baslanmalidir (24, 27-35) (kanit dlzeyi: 2, 6neri
derecesi: B).

Yenidogdan déneminde TK’nin erken baslanmasi, ebeveynlerin prosediri 6zimsemelerini ve ¢ocuklarin
da buyudukce bunu kabullenmelerini kolaylastirir (36,37).

Erken tedavi, Ust sistemde daha az degisikligin olmasi sonucunu dogurmakla kalmaz, ayni zamanda da
mesanenin daha iyi korunmasiyla ve daha dusik inkontinans oranlariyla sonuglanir. Detrlisor sfinkter
dissinerjisinden dolayl mesane basincinin artmasinin mesane duvarinda sekonder degisikliklere neden oldugu ileri
surldlmustir. Mesane duvarindaki bu fibroproliferatif degisiklikler, mesane elastisitesinin ve kompliyansin daha
fazla kaybolmasina neden olabilir; bu da, basinglarin gitgide yikseldigi, kiigiik, uyumlu olmayan bir mesaneyle
sonugclanabilir.

TK’nin ve antikolinerjik ilaglarin erken baslanmasi, bazi hastalarda bunun olmasini dnler (2,35,38) (kanit
duzeyi: 3). Hastalar Gzerinde yapilan prospektif degerlendirme, TK’ye erken baslayan hastalarda anlamli olarak
daha az ogmentasyona gerek duyuldugunu da gdstermistir (31, 32) (kanit diizeyi: 4).

11.5.3  Tibbi tedavi

Oksibutinin, tolterodin, trospiyum ve propiverin, giinimizde en sik kullanilan ilaglardir. Galismalarin gogu
oksibutinin ile yapilmistir. Klinik sonug ¢ok etkileyici olmasina karsin, kanit diizeyi distktir, ¢lnkl hig kontrollU
calisma yapilmamistir (38, 39-42) (kanit diizeyi: 3, 6neri derecesi: B).

Noérojenik mesaneli cocuklarda bosaltimi kolaylastirmak igin ilag kullanimi, literatlirde iyi arastinimamistir.
Noérojenik mesaneli cocuklarda a-adrenerjik blokaj kullanimini arastiran birkag ¢alismada iyi yanit oranlari
bildirilmistir, ama bu ¢alismalar kontrol gruplarindan yoksundur ve uzun dénem takip gereklidir (43) (kanit dizeyi:
4, 6neri derecesi: C).

11.5.3.1 Botulinum toksin enjeksiyonlan

Antikolinerjik ilaglara diren¢ gosteren ve kicuk kapasiteli, yiksek basin¢l durumda kalmayi strdiren ndérojenik
mesanelerde, yepyeni bir tedavi segenegi, detrisdre botulinum toksin enjekte edilmesidir. Eriskinlerde umut vaat
eden ilk sonuglar, bu segenegdin ¢cocuklarda da kullanimini baglatmistir.

Simdiye kadar, botulinum toksinin gocuklardaki klinik etkisine iligkin yapilan ¢alismalar agik
denemelerden ibarettir ve prospektif kontrollii denemeler yapilmamistir. Bununla birlikte, terapiye direncli
mesanelere botulinum toksin enjekte edilmesi, etkili ve glvenli bir tedavi alternatifi gibi gérinmektedir. Bu tedavi,
daha aktif bir bilesene sahip olan mesanelerde daha etkili gériinmektedir. Aktif bileseni olmayan kontrakte
mesanelerin botulinum toksine yanit vermesi olasiligi yoktur (44-47). Bu tedavinin kag defa yinelenebilecegdi su an
icin belirsizdir. Erigkinlerde, yinelenen tedavinin glvenli oldugu saptanmistir (kanit diizeyi: 3).

11.5.4  Barsak idrar kagirmasiyla basa ¢ikma
Norojenik mesaneli gocuklarda, Uriner islev bozukluklarinin yani sira, barsak islevi bozukluklar da vardir.
Cogunlukla, bu ¢cocuklarda barsak idrar kagirma éngdrilemez niteliktedir. Bu, bosaltmadan sonra anal bdélgedeki
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fekal materyalin turnover hiziyla, sakral kordun duyu ve motor fonksiyonlarinin saglamlik derecesi ve eksternal anal
sfinkterin reaktivitesine baghdir (48).

Barsak idrar kacgirmasiyla basa ¢ikmak icin en sik basvurulan yol, barsak igeriginin ¢ikarilmasini
kolaylastirmak igin lavmanlarla kombine olarak, mineral yag gibi laksatiflerin kullaniimasidir. Fekal kontinansi
devam ettirmek igin, dizenli ve etkili bir barsak bosaltma rejimi cogu kez gereklidir ve ¢ok erken bir yasta
baslanmasi gerekebilir. Antegrad ya da retrograd lavmanlarla, bu gocuklarin gogu daha az konstipasyon (kabizlik)
problemi yasayabilir ve bir dereceye kadar fekal kontinansi basarabilir (49-53) (kanit diizeyi: 3).

Eksternal anal sfinkteri gliglendirmeye yonelik geribildirim amagch egitim programlarinin, fekal kontinansi
basarmakta geleneksel bir barsak yénetimi programindan daha etkili oldugu gosteriimemistir (54). Barsagin
elektrikle uyariimasi (elektrostimilasyon) da bazi hastalarda degisken bir diizelme saglayabilir (55) (kanit dlzeyi: 3).

11.5.5  [drar yolu infeksiyonlar:

idrar yolu infeksiyonlari (iYI’ler), nérojenik mesaneli gocuklarda siklikla gérilir. Refliinin yoklugunda, iYi’ler
semptomatik olarak tedavi edilmelidir. Bakteritiri bulunan ama higbir klinik semptom gdstermeyen hastalara
antibiyotik regete edilmemesi yoniinde glcli kanitlar vardir. TK uygulanan ¢ocuklarin yarisindan gogunda
bakterilri gérilmesine karsin, asemptomatik hastalar tedaviye ihtiyag gdstermezler (56-58) (kanit diizeyi: 3).
Bobrek hasarina yol agabilme potansiyeli tasiyan piyelonefrit insidansini azaltmak igin, VUR bulunan hastalarin
cogunlukla profilaktik antibiyotiklerle tedavi edilmeleri gerekir (59-60).

11.56.6  Cinsellik

Cinsellik, cocukluk doneminde bir sorun olmamakla birlikte, hastanin yasi ilerledikge gitgide daha ¢ok 6nem
kazanir. Miyelodisplazili bireylerde bu sorun tarihsel olarak gérmezlikten gelinmistir. Ne var ki, miyelodisplazili
hastalar cinsel iligki kurarlar. Calismalarin gdsterdigine gore, erkeklerin en az %15-20’si baba olabilir, kadinlarin ise
%70’i gebe kalabilir ve gebeligi sonuna kadar gétirebilir. Bu nedenle, erken addlesan dénemde cinsel gelisimle
ilgili olarak anne-babalara danigsmanlik verilmesi 6nemlidir.

11.5.7 Mesane genisletme (ogmentasyon)

Antikolinerjik tedaviye iyi yanit veren ve asin aktif sfinktere sahip olan ¢ocuklar, kateterizasyonlar arasinda konti-
nent olabilirler. ilave tedavinin gerekli olup olmadigini, mesane basinci ve st idrar yolunun gelisimi belirleyecektir.
Tedaviye direng gdsteren detrlisdr asir aktivitesi ya da kiglk kapasite ve zayif kompliyans, cogu zaman, mesane
genisletme (ogmentasyon) ile tedavi uygulanmasini gerektirecektir. Eger herhangi bir mesane dokusu, kompetan
bir sfinkter ve/veya mesane boynu ve kateterize edilebilecek bir Uretra varsa, barsak kullanilarak basit bir

mesane genisletme (ogmentasyon) islemi gergeklestirilebilir. Genisletme yamasi olarak mide nadiren kullanilir,
¢UnkU bununla iligkili komplikasyonlar vardir, ama bdbrek islevi bozulmus olan hastalar igin mevcut olan tek
intestinal segment budur (61). ileum ya da kolon yamalari, mesaneyi genisletmek igin siklikla kullanilir, her iki
intestinal segment de esit derecede yararli gériinmektedir. Bazi avantajlar (6rnegin, mukustan kaginma, azalmis
malignite orani ve daha az komplikasyon) saglamalarina karsin, alternatif Gro-epitelyum koruyucu tekniklerin,
s6zgelimi oto-ogmentasyonun ya da seromuskdler sistoplastinin, barsakla yapilan standart ogmentasyon kadar
basarili oldugu kanitlanmamistir (62).

11.5.8  Mesane ¢ikim prosedlirleri

Detriisor asin aktivitesi bulunan ama sfinkterleri yeterince aktif olmayan gocuklarin st yollarinin korunmasi daha iyi
olacaktir. Ne var ki, bu gocuklar ciddi derecede inkontinent olacaklardir. Uygulanacak ilk tedavi, antikolinerjik
ilaclarla birlikte TK’dir (¢Uinkl bu iglem, idrar kacirma derecesini azaltabilir ve [YI’ler Ustiinde ¢ok daha iyi bir
kontrol olanagdi sunar). Daha sonraki bir yasta, ¢cocuklari idrar tutabilir hale getirmek icin, ¢ikim direnci arttirilacaktir.
Mesane ¢ikim direncini arttirmak igin mevcut tibbi tedavilerin higbirisi degerlendirilip onaylanmamistir. Mesane
boynunda alfa-reseptér stimllasyonu ¢ok etkili olmamistir (68-63).

Konservatif tedbirler basarisiz olursa, kontinansi devam ettirmek icin cerrahi prosedurlerin dustnUlmesi gerekir.
Dlstk kapasiteli, yiksek basingli mesanelerin gogu igin basit ogmentasyon yeterli olmasina karsin, hem mesane hem de
¢lkim yetersiz oldugu zaman ilave mesane ¢ikim prosedirleriyle ogmentasyon gerekli olacaktir. Mesane ¢ikim
prosedrleri, mesane boynunun rekonstriiksiyonunu ya da diger Ureteral rekonstriksiyon formlarini kapsar.

Direnci arttirmak i¢cin mesane boynunda kullanilan gesitli proseddirler vardir, ama bu prosedurlerin hepsi,
transureteral kateterizasyonu komplike edebilir. Mesane boynunun cerrahi yolla kapatiimasiyla ogmentasyon,
primer bir islem olarak ya da belirli nadir klinik durumlarda sekonder bir islem olarak gerekli olabilir. Bu durumda,
bir kontinent stoma gerekli olacaktir. Bununla birlikte, cerrahlarin gcogu, bir gtivenlik 6nlemi olarak, mesane
boynunu ve Uretrayi agik ( patent) durumda birakmayi tercih eder.

11.5.9  Kontinent stoma
ilave kontinent stoma ile ogmentasyon, esas olarak, énceki mesane gikim cerrahisinin basarisiz olmasindan sonra
kullanilir. TransUlreteral olarak kateter uygulama olanaginin bulunmamasi durumunda da tavsiye edilir. Karin duvari
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kontinent stomasi, tekerlekli sandalyeye bagl olan ve Ureteral kateterizasyonla gogu kez gulclik cekebilen ya da
mesaneye kateter takmak icin baskalarina bagiml olan spina bifida hastalari i¢in 6zellikle yararli olur.
Ogmentasyonla ve karin duvari stomasiyla kontinans igin, yeterli bir mesane ¢ikim mekanizmasi, kontinansin
devam ettiriimesi agisindan gereklidir.

11.5.10 Total mesane replasmani

Cocuklarda normal isemeyi saglama beklentisiyle total mesane replasmani ¢ok seyrek uygulanir, ¢clinkii mesane
cikiminin ve kompetan Ureteral sfinkterin korundugu total sistektomi icin endikasyonlar seyrektir. Bu tip mesane
replasmani, eriskinlikteki Urolojik rekonstriksiyonda ¢ok daha sik yapllir. Herhangi bir tipteki majér mesane ve
mesane ¢ikimi konstriiksiyonu, cerrahi teknikle ilgili yeterli deneyime sahip ve post-operatif takibi ylritecek
deneyimli saglik personelinin bulundugu merkezlerde gergeklestiriimelidir (69-71).

11.5.11 Nérojenik mesane bulunan hastalarin yasam boyu izlenmesi

Noérojenik mesaneli hastalarin yasam boyu gézetim altinda tutulmasi gerekir ve bdbrek islevinin izlienmesi son
derecede dnemlidir. Ust idrar yolu degisikliklerinin, bébrek islevinin ve mesane durumunun periyodik olarak
arastirimasi zorunludur. Bu nedenle, tekrarlanan Grodinamik testlere kiigik ¢ocuklarda daha sik (yilda bir) ve
daha bilyiik gocuklarda daha seyrek ihtiyac vardir. Urolojik agidan bakildiginda, hastanin semptomlarinda
degisiklik oldugu ya da hastaya herhangi bir nérosirurjik islem uygulandigi zaman, tekrar trodinamik inceleme
yapilmasi gerekir. Alt ve Ust idrar yollarinda herhangi bir goérilir degisikligin ya da norolojik semptomlarda
herhangi bir degisikligin olmasi durumunda, trodinamik incelemeyi ve spinal manyetik rezonans goérintilemeyi de
iceren daha ayrintili bir muayene endikedir. Bébrek yetmezligi bu gocuklarda yavas yavas ilerleyebilir ya da gok
sagsirtici bir hizla meydana gelebilir.
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12. UST IDRAR YOLUNUN DILATASYONU
(ORETEROPELVIK BILESKE [UOPB]VE
URETEROVEZIKAL BILESKE [UVB] OBSTRUKSIYONU)

121 On bilgi
Ust idrar yolunun dilatasyonu, hangi hastanin tedaviden yarar elde edebileceginin belirlenmesinde hala 6nemli bir
klinik sorun olusturmaktadir.

Ureteropelvik bileske (UPB) ya da kavsak (UPK) obstriiksiyonu, pelvisten proksimal (iretere idrar akiminin
bozulmus olmasi olarak tanimlanir; bunun sonucunda, toplayici sistem dilate olur ve bébrek hasari olasiligi ortaya
cikar. Yenidogan hiperhidrozunun en sik goérilen nedeni bu durumdur (1). Yenidoganlarda toplam insidansi 1:1500
ve erkek-kiz orani 2:1°dir.

Ureterovezikal bileske (UVB) ya da kavsak (UVK) obstrilksiyonu, mesaneye girisi sirasinda distal ireterde
olusan obstruktif bir durumdur ve siklikla primer obstriktif megaureter olarak adlandirlir. Megalreterler, yenidogan
hiperhidrozunun ayirt edici tanisinda ikinci sirayi alir. Bu durum erkeklerde daha sik meydana gelir ve sol tarafta
meydana gelme olasiligi daha yiksektir (2).

Hala belirsiz olan obstriiksiyon (tikaniklik) tanimi ¢ok daha gictir. Sanki nesnelerin “siyah” ve “beyaz”
olarak acik secik ayirt edilebilmesi gibi, idrar yollar arasinda “tikanmig” ve “tikanmamis” seklinde bir ayrim yapmak
olanaksizdir. GiinUmizde en ¢ok benimsenen tanim, obstriksiyonun, disariya idrar akimini kisitlayan ve eger tedavi
edilmezse ilerleyici bdbrek bozulmasina yol agacak olan herhangi bir sinirlayici durumu temsil ettigidir (3).

122  Tam

Gebelik sirasinda ultrasonografinin yaygin olarak kullaniimasindan dolayi, antenatal hidronefroz gitgide artan bir
siklikla saptaniyor (4). Dilate olmus Ust idrar yollariyla basa ¢ikmada aslimasi gereken giic¢lik, hangi gocugun
gbzlemlenebilecegine, hangisinin tibbi olarak tedavi edilebilecegine ve hangisinin cerrahi girisim gerektirdigine karar
vermektir. Tani araglar arasinda, obstriktif olgular obstriktif olmayanlardan kesin olarak ayirt edilmesini tek basina
saglayabilecek tek bir test yoktur (Sekil 2).

12.2.1  Antenatal ultrason

Genellikle gebeligin 16. ve 18. haftalari arasinda, neredeyse tiim amniyon sivisinin idrardan olustugu dénemde,
bobrekler rutin olarak gdzlemlenir. Fetusun idrar yollarinin degerlendiriimesi igin en hassas zaman, 28. haftadir.
Eger dilatasyon saptanirsa, ultrasonda, sirasiyla, dilatasyonun lateralitesi ve siddeti, bobreklerin ekojenisitesi,
hidronefroz ya da hidro-Ureteronefroz, mesane hacmi ve mesane bosaltimi, cocugun cinsiyeti, amniyon sivisinin
hacmi Ustlinde odaklaniimasi gerekir (5).

12.2.2  Postnatal ultrason

Gegici neotanal dehidrasyon yaklasik 48 saat strdugu icin, gortntileme, bu postnatal oligtri ddneminden sonra
yapillmalidir. Agir olgularda (bilateral dilatasyon, tek bébrek, oligohidramniyoz), derhal postnatal sonografi yapilimasi
onerilir (6). Ultrason muayenesi sirasinda, renal pelvisin anteroposterior ¢capi, kalisiyel dilatasyon, bobrek blyUkIigu,
parankima kalinligi, kortikal ekojenisite, Ureterler, mesane ¢eperi ve artakalan idrar degerlendirilir.

12.2.3  Voiding sistoliretrogram (VSUG)

Ust idrar yolu dilatasyonu tespit edilen yenidoganlarda, var olup olmadiginin saptanmasi gereken primer ya da
onemli iliskili faktorler arasinda, etkilenmis olan ¢ocuklarin %25’ine varan kismindaki VUR (15), Ureteral valfler,
Ureteroseller, divertikiller ve noérojenik mesane sayilabilir. Konvansiyonel voiding sistoliretrogram (VSUG), birincil
tanisal islemler igin segilen ydntemdir (7).

12.2.4  Didretik renografi

Diuretik renografi, idrar iletimi problemlerinin siddetini ve islevsel 6nemini saptamak igin en yaygin kullanilan tani
aracidir. Segilen radyonliklid, 99mTc-MAG3'tiir. incelemeyi, yasamin dérdiinci ile altinc haftalan arasinda
standartlastinimis kosullar (hidrasyon, transireteral kateter) altinda yirtitmek énemlidir (8).
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Muayeneden 6nce agizdan sivi alimi tesvik edilir ve radyonuklidin enjekte edilmesinden 15 dakika 6nce,
normal salin intraven®z inflizyonun 15 mL/kg hiziyla 30 dakikalik bir slirede verilmesi zorunludur ve daha sonra,
tim arastirma siiresince 4 mlL/kg/saat hizinda bir idame dozu verilmelidir (9). Onerilen furosemid dozu, yasamin
ilk yiinda bebekler icin 1 mg/kg iken, 1-16 yas arasi gcocuklara maksimum doz olarak 40 mg’yi asmamak Uzere
0,5 mg/kg verilmelidir.

Sekil 2. Ust idrar yolu dilatasyonu icin tani algoritmasi

Postnatal ultrason

Dilatasyon var (tek veya iki tarafh) Dilatasyon yok —
I I

Voiding sistoliretrogram (VSUG)* 4 hafta sonra tekrar ultrason -~

_

VSUG'yi de kapsayan tani amacli bir tetkik ebeveynlerle gérisilmelidir, ¢link(i saptanma olasiligi bulunan bir
refliniin kesinlikle hicbir klinik etkisi olmayabilir. Ote yandan, dogum éncesinde saptanan ve dogum sonrasinda
dogrulanan hidronefroz vakalarinda %25’e varan bir reflil orani literatiirde bildirilmistir (15) ve bu nedenle, bir
dereceye kadar adli tipla ilgili etkiye de sahip olabilir.

Diliretik renografi

12.3 Tedavi

12.3.1  Prenatal tedavi
Ebeveynlere danismanlik verilmesi, bakimin en dnemli yénlerinden birisidir. Agir sekilde tutulmus olsa bile,
hidronefrotik bir bobregin prognozu umut vericidir. Hidronefrotik bir bdbrek anlamli renal islevleri yerine getirme
yetenegine hala sahip olabilir, agir sekilde hipoplastik ve displastik bir bdbrek ise umutsuz bir durum sergiler.
Cocuga konulan kesin taninin zamanlamasini ve dogrulugunu ebeveynlere agiklamak énemlidir. Bazi olgularda,
masif bilateral dilatasyonu, bilateral hipoplastik displazi kanitlarini, oligohidramniyoz ile birlikte ilerleyici bilateral
dilatasyonu ve pulmoner hipoplaziyi de kapsayan acik segik bir siddet gdstergesi vardir.

intrauterin girisim seyrek olarak endikedir ve ancak, bilylik deneyime sahip merkezlerde
gerceklestirilmelidir (10).

12.3.2  UPB obstriiksiyonu

Standartlastirimis kosullar altinda ayni kurum tarafindan ayni teknik kullanilarak yapilmis seri arastirmalar temel
alinarak karar verilmesi son derecede 6nemlidir. Semptomatik obstriksiyon (yinelenen boégur agrisi, idrar yolu
infeksiyonu), Hynes ve Anderson’un (11) standartlastirimis agik teknigine uygun sekilde piyeloplasti kullanilarak
cerrahi diizeltme yapilmasini gerektirir. Asemptomatik olgularda, basa ¢cikma ydntemi olarak koruyucu takip
secilebilir.

Bozulmus split renal fonksiyon (%40’tan az), sonraki incelemelerle split renal fonksiyonda saptanan
%10’dan fazla azalma, ultrasonla anteroposterior capta saptanan artma ve Fetal Uroloji Dernegi’nin tanimladigi
sekliyle Grade Il ve grade IV dilatasyon, cerrahi girisim endikasyonlarini olusturur.
12.3.3  Megalireter
Sekonder megaureterlerin tedavi segenekleri konusunda, “Refli ve valfler, Kisim 13.4.2”ye bakin. [Not: Bu
ayrintilar dogrulanmamistir.] Eger islevsel bir inceleme Ureteral drenajin yeterli oldugunu ortaya cikarir ve
dogrularsa, en iyi segenek koruyucu tedavidir. ik olarak, yasamin ilk yilinda, idrar yolu infeksiyonlarinin énlenmesi
icin dusuk dozlu profilaktik antibiyotikler tavsiye edilir, ama bu rejimin yararini degerlendiren hicbir prospektif
randomize ¢alisma bulunmamaktadir (12).

Primer megaureter olgularinda %85’e varan kendiliginden iyilesme oranlari s6z konusu oldugu igin,
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rekurren idrar yolu infeksiyonlarinin, split renal fonksiyondaki kétilesmenin ve anlamli tikanmanin eslik ettigi
megadreterler haricinde, artik cerrahi tedavi 6nerilmemektedir (13).

Uretere ilk yaklasim, intravezikal, ekstravezikal ya da kombine olabilir. Devaskiilarizasyon yapilmaksizin,
Ureterin diizlestirilmesi gereklidir. Ureterin giderek daralmasi (tapering), mesaneye idrar akisini giiclendirmelidir.
Ureter, antireflii onarnimi igin uygun bir capa ulasilincaya kadar daraltiimalidir. Gesitli bicimlendirme teknikleri
vardir, drnegin Ureteral imbrikasyon ya da eksizyonel daraltma bunlardandir (14).

124 Karar

Rutin perinatal sonografi kullanimiyla, UPB ya da UVB obstriiksiyonunun neden oldugu hidronefroz artik giderek
artan sayllarda saptanmaktadir. Bébrek bozulmasi riskiyle karsi karsiya olan bu obstriktif olgulari saptamaya
calismak igin, kili kirk yaran ve yinelenen dogum sonrasi degerlendirme yapilmasi zorunludur. Cerrahi yontemler
oldukga iyi standartlastirimistir ve iyi klinik sonuglara ulagsmaktadir.
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13. VEZIKOURETERIK REFLU (VUR)

13.1  On bilgi

Vezikoureterik refli (VUR), cocuklarda ¢ok sik karsilasilan bir Grolojik anomalidir ve belki de pediyatride en fazla
tartisiimali olan sorunlardan birisidir (1). Vezikodreterik refll, idrarin fizyolojik olmayan bir sekilde mesaneden
Uretere ya da renal pelvise ve kalikslere geri akmasi olarak tanimlanir. Primer VUR, Ureterovezikal bileskenin
genetik temele sahip dogumsal bir anomalisi (2) oldugu halde, sekonder reflilye neden olan sey, mesane
¢ikiminin anatomik ya da islevsel bir obstriiksiyonu ve bunun sonucunda yikselen basinglar ya da inflamatuvar
hastaliklardir. Primer VUR, alt idrar yolunun baska morfolojik ve/veya islevsel anormallikleriyle iliskili olabilir.

Buatln gcocuklarin yaklasik %1-2’sinde VUR oldugu halde, akut piyelonefritli cocuklarin %25 ila
%40’Inda VUR meydana gelir. Yenidoganlar dikkate alininca, reflii insidansi erkek ¢ocuklarda kizlardan daha
yuksektir, ama sonraki yillarda kizlar erkeklere oranla yaklasik 4-6 kat daha sik olarak etkilenir. VUR’un neden
oldugu prenatal olarak tani konulmus hidronefroz insidansi %17 ile %37 arasinda degisir (3,4). Semptomatik
VUR bulunan cocuklarin yaklasik %30 ile %50’si, dogumsal displaziden ve/veya infeksiyon sonrasinda
edinilmis hasardan dolayi, radyolojik olarak saptanan renal skarlasma bulgusu gésterir. Infekte olmus idrarin
intrarenal reflist (bdbrek ici geri akisl), bobrek hasarindan birinci derecede sorumlu gériinmektedir.

Reflli ndropatisi (RN), cocukluk donemindeki hipertansiyonun en sik rastlanan nedeni olabilir. Yapilan
takip calismalarinin gosterdigine gére, RN’li gocuklarin yaklasik %10 ile %30’u, hipertansiyon ya da son
asamada bobrek hastaligi gelistirmektedir (5). Daha eskiden yapilmis ¢alismalarda, gocuklardaki ve geng
eriskinlerdeki kronik bdbrek yetmezligi olgularinin %15 ile %30’u kronik piyelonefrite ve RN’ye baglanmistir (6).
Bununla birlikte, VUR ile ilgili morbiditenin farkina variimasi, daha yaygin taniya ve tedaviye olanak saglamistir; bu
da etkilenmis RN’li hastalarin sayisinda azalmayla sonuglanmis gibi gériinmektedir. Bu nedenle, VUR tanisi ve
tedavisi, ¢ocuklarda ve geng erigkinlerde hipertansiyonun ve bébrek yetmezliginin epidemiyolojisini degistirmistir.
Bdbrek nakli yapiimis populasyonlarin olusturdugu yakin tarihli bir seride, olgularin yaklasik %2-3’l kronik
piyelonefritle iliskilendirilmistir (7).

ikizler ve aileler Ustiinde yapilan ¢alismalar, VUR’un genetik bir temele sahip oldugunu ortaya gikarmistir
(2). Reflt bulundugu bilinen hastalarin kardeslerinde reflli prevalansi yaklasik olarak %30’dur, daha kiglk
kardeslerin riski daha bulyuktir. Refli bulunan ebeveynlerin gocuklarinin refli gelistirme riski neredeyse %70tir.
Bu bozukluktan etkilenenlerin kardesleri ve cocuklari cogunlukla asemptomatik olduklari igin, mutlaka rutin olarak
reflli icin taranmalan salik verilir (8,9).

Bu durumdan etkilenmis cocuklarin tedavisi, antibiyotik profilaksisi uygulanarak ve/veya refll cerrahi
yolla diizeltilerek, infeksiyonun, kalici bobrek parankima hasarinin ve ge¢ komplikasyonlarinin énlenmesine
y6nelik olmustur. Bununla birlikte, primer VUR bulunan ¢gocuklarin tedavisi igin optimal stratejiler konusundaki
tartismalar sirmektedir (10-12).

13.2  Siniflandirma

Uluslararasi Refli Galisma Komitesi, VUR’un siniflandiriimasi i¢in tekdiize bir sistemi 1985 yilinda yurirlige
koymustur (13) (Tablo 1). Derecelendirme sistemi, daha 6nceki iki siniflandirma sistemini birlestirmekte ve
VSUG’de Ureterin, renal pelvisin ve kalikslerin retrodrad dolumunu ve dilatasyonunu temel almaktadir. Komite,
sonuglarin karsilastirilabilirligine olanak saglamak igin, standartlastiriimis bir VSUG teknigini de tanimlamistir.
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Tablo 1: Uluslararasi Reflii Galisma Komitesi’ne gore, vezikoiireterik reflii icin derecelendirme sistemi (13)

Grade | ReflU renal pelvise ulasmaz; degisen derecelerde Ureteral dilatasyon

Grade Il Refli renal pelvise ulasir; toplayici sistemde dilatasyon yok; normal forniksler

Grade Il Kivrilmayla veya kivrilma olmadan, Ureterde hafif ila orta dilatasyon; toplayici sistemde orta
dilatasyon; normal ya da asgari 6lclide deforme olmus forniksler

Grade IV Kivrilmayla veya kivrilma olmadan, Ureterde orta dilatasyon; toplayici sistemde orta dilatasyon;
forniksler kiintlesmis, ama papilla cukurluklar hala gérilebiliyor

Grade V Ureterde cok belirgin dilatasyon ve kivrilma; toplayici sistemde orta dilatasyon; papilla

cukurluklar artik gérilemiyor; intraparankimal refli

13.3 Tani calismasi

Temel bir tani galismasi, ayrintili bir tibbi dykiden (aile dykUsu dahil), fizik muayeneden, idrar tahlilinden, idrar
kultdrinden ve eger bébrek islevinin degerlendiriimesi gerekiyorsa, serum kreatinin diizeyinden olusur. VUR igin
tani amagcli gériintiileme, hem radyolojik hem de sonografik modalitelerden olusur (14). Radyolojik modaliteler,
refll muayenesi icin en yaygin yéntem olan VSUG’den ve radyonuklid sistografiden (RNS) olusur.

RNS’de maruz kalinan radyasyon, surekli fluoroskopiyle VSUG’de maruz kalinandan anlamli olarak daha
duslktlr, ama betimlenen anatomik ayrintilar cok daha dnemsizdir. Darbeli (pulse) fluoroskopi kullanima
sokularak, VSUG’de radyasyona maruz kalma dizeyi belirgin bicimde azaltilabilirdi. VSUG kullanimi, refli
derecesinin belirlenmesine ve mesanenin ve Ureter konfiglirasyonunun degerlendiriimesine olanak saglar. Dahasi,
VSUG, Uretranin gérintllenmesi igin de segilen inceleme teknigidir. Bir ultrason (US) kontrast ajaninin intravezikal
uygulanmasi (voiding Uronosonografi [VUS]) yoluyla konulan sonografik VUR tanisi, gogunlukla, kizlarda ve takip
sirasinda primer refli muayenesi modalitesi olarak kullanilir.

Karmasik olgularda, st idrar yolunun degerlendiriimesi icin manyetik rezonans Urografi gerekli olabilir.

Dimerkaptosuksinik asit (DMSA), kortikal dokuyu gézlemlemek, bdbrek parankimasini degerlendirmek ve
bébrek skarlarinin varligini belgelemek icin en iyi nilkleer ajandir. Akut bir IYi sirasinda normal DMSA gdsteren
cocuklarin bébrek hasar riski disuktir. Takipte normal DMSA ve disik dereceli VUR gosteren ¢ocuklarda VUR
daha sik olarak kendiliginden iyilesir (15).

idrar kagirma ya da reziduel idrar durumunda, alt idrar yolunun iglevsel anormalliklerini ortaya ¢ikarmak
icin Urodinamik incelemeler yapilabilir. Bu tir testler, sekonder refliden stuphelenilen hastalarda, érnegin spina
bifida bulunan hastalarda ya da VSUG’si, rezidiiel posterior Ureteral valfleri diisiindiiren erkek gocuklarda en
blyluk 6neme sahiptir. Yine de, nérojenik olmayan iseme disfonksiyonu olgularinin gogunda, tani ve takip, invaziv
olmayan testlerle sinirli olabilir (iseme ¢izelgeleri, US, Uroflovmetri). Bulgulari kesin sonug vermeyen ve tedaviye
direnc gdsteren az sayidaki geriye kalan gocukta tirodinamik testlere gerek yoktur. iseme disfonksiyonunun uygun
bicimde Ustesinde gelinmesi gcogu kez refliintn iyilesmesiyle sonuglanacaktir (16).

Gegmiste, sistoskopinin VUR degerlendirmesi icin temel dneme sahip oldugu diisiniiliyordu. Ureter
deliklerinin konumu ve sekli ile bozuklugun derecesi ve prognozu arasinda baginti bulundugu distndliyordu.
Daha sonra elde edilen verilerin gdsterdigine gore, sistoskopik gézlemler, tedavinin sonucuna anlamli olarak
katkida bulunmamaktadir (17). Ureteral duplikasyon ve ireteral ektopi gibi ilave anatomik anormallikleri
saptamak icin, acik cerrahi aninda sistoskopi uygulanabilir.

13.4  Tedavi

Erken tani ve dikkatli gbzlem, tedavinin temel taslaridir (Tablo 2). Tedavinin nihai hedefi, normal bébrek gelisimine
olanak saglamak ve kalici renal parankima hasarini ve bunun ge¢ ortaya ¢ikan komplikasyonlarini (yukarida
anlatilan refli néropatisini) 6nlemektir. VUR’un biittin klinik gériiniimleri icin gegerli tek bir tedavi stratejisi yoktur.

Tedavi segenekleri, antibiyotik profilaksisini de kapsayan koruyucu (tibbi) tedaviden ve tek basina ya da
kombine olarak uygulanan girisimsel yaklasimlardan (yani, endoskopik subdreteral enjeksiyondan, refliiniin
laparoskopik ya da agik cerrahi teknikle dlizeltiimesinden) olusur.

Tedavi konusunda yapilan bireysel secim, bdbrek skarlarinin varigini, klinik gidisi, refli derecesini,
ipsilateral (ayni tarafta yerlesmis) bobrek islevini, bilateraliteyi, mesane kapasitesini ve islevini, idrar yolunun iligkili
anomalilerini, yasi, uyumu ve ebeveynlerin tercihine temel alir.

Antibiyotik profilaksisine ragmen yinelenen atesli infeksiyonlarda (arada olusan infeksiyonlarda), tibbi
non-kompliyansta, yeni skarlarda ve iligkili malformasyonlarin (6rnegin, dupleks sistemler, Hutch divertikild,
ektopik Ureter) varliginda, cerrahi diizeltme yapilmasi gereklidir.
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Sekonder VUR'’da tedavinin hedefi, altta yatan durumun giderilmesidir. Altta yatan durumun basariyla tedavi
edilmesinden sonra da VUR devam ediyorsa, uygulanacak daha ileri tedavi bireysel klinik tabloya baghdir.

Tablo 2: Reflii tedavisi

Hastanin yasi Reflii derecesi/Cinsiyet Basa cikma yontemi

<1 yas Konservatif (koruyucu)

1-5 yas arasi Grade |-l Konservatif
Grade V-V Cerrahi duizeltme

>5 yas Erkek cocuklar Cerrahi icin endikasyon seyrek
Kizlar Cerrahi diizeltme

13.4.1  Konservatif (koruyucu) yaklasim

Konservatif basa ¢cikmanin gerekcesi, cogunlukla dustk dereceli refli bulunan geng hastalarda VUR’un zamanla
kendi kendine iyilesebildigine iliskin gdzlemdir (I-1l ve llI-IV arasi VUR derecelerinde, sirasiyla, %81 ve %48)
(18,19). Konservatif terapinin hedefi, febril [YI’nin énlenmesidir.

Hastanin ve ebeveynlerin egitilmesi ve tutarlilikla takip edilmesi, ylksek sivi alimi, mesanenin diizenli ve
tam olarak bosaltiimasi (gerekirse, iki defa idrar yapma) ve diistik dozlu antibiyotik profilaksisi, konservatif basa
cikmanin kilit yonleridir. Duglk dereceli VUR bulunan erkek ¢cocuklarda, stinnet tavsiye edilebilir.

Butin febril ara (breakthrough) infeksiyon olgularinda ve artik VUR’un kendi kendine ge¢gmesinin
beklenemeyecegi bir yasa kadar VUR durumu devam eden kizlarda, konservatif tedavi bir yana birakilarak
cerrahi girisimde bulunulmalidir. Bes yas ve Uzeri erkek gocuklarda, antibiyotik profilaksisi durdurulabilir ve
refliiniin cerrahi olarak diizeltiimesini gerektiren endikasyonlar seyrektir.

13.4.2  Girisimsel tedavi

13.4.2.1 Acik cerrahi
Reflinin cerrahi olarak dizeltiimesi icin gesitli intravezikal ve ekstravezikal teknikler tanimlanmustir. Farkl
yontemlerin kendilerine 6zgu avantajlar ve komplikasyonlari olmasina karsin, hepsi de ayni temel ilkeyi paylasir:
Ureterin mukoza altina gémilmesi yoluyla treterin intramural kisminin uzatiimasi. Biitiin tekniklerin givenli,
komplikasyon oranlarinin diistik ve basari oranlarinin mikemmel (%92-98) oldugu gdsterilmistir. GlinUmuzde en
popller prosedurler, Lich-Gregoir, Politano-Leadbette, Cohen ve Psoas-Hitch Ureteroneosistostomileridir (20,22).
Erken bebeklikte yapilacak cerrahi girisimin mesane iglevinde agir hasara neden olma riski ytksektir.
Eger bir ekstravezikal prosedur planlaniyorsa, mesane mukozasini ve konumunu, Ureter deliklerinin
konfigtrasyonunu degerlendirmek igin ameliyat dncesinde sistostomi yapiimalidir. Bilateral refllide, intravezikal
antirefli prosedurleri distnulebilir, ciink bilateral ekstravezikal refli onarimi, ameliyat sonrasi gegici idrar
tutulmasi (retansiyon) riskinin artmasina yol agar (22).

13.4.2.2 Laparoskopik reflli ddzeltimi

Az sayidaki cocukta, VUR laparoskopik olarak dizeltiimektedir. Basari oranlar agik cerrahidekine benzemesine
karsin, laparoskopik reflii diizeltimi anlamli olarak daha uzun zaman alir ve higbir belirgin avantaja sahip degildir
(23). Buguin igin, laparoskopik yaklasim rutin bir prosedir olarak tavsiye edilemez (24).

13.4.2.3 Endoskopik tedavi

Henlz esas olarak deneme asamasinda olmasina karsin, VUR’un endoskopik tedavisi, bir yandan altta yatan
anatomik defektin tedavi edilmesine olanak saglama, diger yandan da agik cerrahiyle iligkili morbiditeden
kaginma avantajini sunmaktadir (25). Biyolojik olarak pargalanabilir maddelerin kullanima sunulmasiyla, doku
genisletici maddelerin (hacim arttiran [bulking] ajanlarin) endoskopiyle subireteral enjeksiyonu, ¢cocuklardaki
VUR’un tedavisinde uzun dénem antibiyotik profilaksisinin ve cerrahi girisimin bir alternatifi haline gelmistir (26).
Endoskopik tedavinin konservatif basa gikmayla ayni derecede etkili oldugunu kanitlayan bir prospektif galisma
heniiz olmamakla birlikte, endoskopik tedavi su anda bazi merkezlerde reflinlin ilk tedavisi olarak
kullanilmaktadir. Yéntemsel bakimdan uygun ¢alismalarin olmayisi, bu tedavinin etkinligine iliskin saglam bir
klinik onay simdilik engellemektedir. Yakin tarihte 8101 bobrek Unitesinin katihmiyla 5527 hasta Ustlinde yapilan
bir meta-analizde (27), bir tedavi seansindan sonra reflinin iyilesme orani (Uretere gore), grade | ve grade Il reflii
icin %78.5, grade Ill igin %72, grade IV i¢in %63 ve grade V igin %51 olarak saptanmistir. Eger ilk enjeksiyon
basarisiz olduysa, ikinci tedavinin basari orani %68 ve Gg¢incu tedavinin basari orani %34 olarak saptanmistir.
Bir ya da daha fazla enjeksiyonla toplam basari orani %85’tir. Basari orani, tekli sistemlere (%73) kiyasla duplike
sistemlerde (%50) ve normal mesaneye (%74) kiyasla néropatik mesanede (%62) anlamli olarak daha dusiktir.
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13.5

Takip

VUR’un cerrahi olarak dizeltiimesinden sonra yapilacak takip, tartismali bir sorundur. Uluslararasi Reflu
CGalismasr’nin yakin tarihli bir glincellemesinde, arastirmacilar, VUR’un gerek tibbi, gerekse cerrahi tedavisinden
10 yil sonra gekilen trografinin bulgularini yayimlamiglardir. Dikkatli basa ¢ikma 6nlemleri alininca, siddetli refli
bulunan ¢ocuklarin yalnizca kigik bir kisminda yeni skarlarin gelistigi, sonraki 5 yillik takip déneminin ardindan
nadiren skar goruldigu ve tibbi ya da cerrahi yolla tedavi edilen ¢ocuklar arasinda hi¢ fark olmadigi kararina
ulasmislardir (28). Bu nedenle, rutin radyontklid incelemelerinin yapilmasi énerilmemektedir.

Post-operatif VSUG, febril Yl gelistirme riski bulunan gocuklarin saptanmasina olanak saglamadig icin,

bu tiir arastirma istege baglidir. VSUG, agik cerrahiden sonra klinik olarak asemptomatik olgularda gerekli
olmayabilmesine (29) karsin, endoskopik tedavinin ardindan zorunludur.

Ust idrar yolu obstriiksiyonu olasiligi, hasta taburcu edilirken ve ameliyattan 3 ay sonra yapilan

sonografiyle diglanir. Takip protokoll, kan basinci 6lgimunl ve idrar analizini kapsamaldir.
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14. COCUKLARDA URINER TAS HASTALIGI

14.1  On bilgi

Pediyatrik tas hastaligi, eriskinlerdeki tas hastaligiyla karsilastinldiginda, hem goriinim hem de tedavi agisindan
benzersiz 6zelliklere sahiptir. Erkeklerde yogunlasma g&steren erigkin populasyonun aksine, pediyatrik
populasyonda erkek cocuklar ve kizlar neredeyse esit olarak etkilenir. Taslarin ¢cogu Ust idrar yolunda bulunur.
Mesane taslari, dinyanin azgelismis boélgelerinde hala yaygindir; bu taslar cogunlukla amonyum asit Urat ve Urik
asit taglandir, bu da beslenmeyle ilgili faktorleri kuvvetle disindirmektedir (1,2).

Cocuklarda taslarn insidansi ve karakteristikleri genis bir cografi cesitlilik gdsterir. Genellikle goreceli
olarak ender bir hastalik gibi diglintlmesine karsin, gocuklarda uriner tag hastaligi diinyanin bazi bélgelerindeki
oldukga yaygindir. Pediyatrik tas hastaligi, Turkiye'de, Pakistan’da ve bazi Glney Asya, Afrika ve Glney Amerika
Ulkelerinde endemik kabul edilmektedir (2).

14.2 Tas olusumu mekanizmasi, nedensel faktorlerin teshisi ve

spesifik tas tiplerinin tibbi tedavisi
Uriner tas olusumu, metabolik ve anatomik faktérler ile infeksiyon varligini iceren karmasik bir siirecin sonucudur.

Destekleyici ve engelleyici etkenler arasindaki denge bozuldugu zaman, idrarda taslar olusabilir. idrar, ilgili
tas bileseni bakimindan kritik derecede asir doymus hale geldigi zaman, tas olusumu baslamis olur. Ornegin,
idrarin fiziksel 6zelliklerini degistiren organik ya da inorganik engelleyicilerin varligindan dolayi asirt doyma meydana
gelebilir. Ayrica, idrar akiminin anormal bir morfoloji nedeniyle bozulmus olmasi da idrar akiminin yavaslamasini
(staz) kolaylastirabilir ve bu nedenle, tas olusturucu maddelerin konsantrasyonunda artisa yol agabilir.

idrarda kalsiyum oksalat, (rik asit ya da sistin molekdillerinin asir doymus diizeye ulasmasi tas olusumuna
yol agabilir. Kristalizasyon engelleyicilerin (sitrat, magnezyum, pirofosfat, makromolekiiller ve glikozaminoglikanlar)
azalan konsantrasyonu, bazen, idrar taslarinin olusmasindan sorumlu tek faktér olabilir. Idrar pH’sindeki
degisiklikler de tas olusumunu etkileyebilir.

14.2.1  Kalsiyum taslan

Kalsiyum taslari, cogunlukla, kalsiyum oksalat ve kalsiyum fosfat taslar biciminde meydana gelir. Taslar, cogunlukla,
ya yuksek kalsiyum (hiperkalsilri) ve oksalat konsantrasyonlari (hiperoksalliri) nedeniyle ya da engelleyicilerin
konsantrasyonlarinin, sézgelimi sitrat konsantrasyonunun azalmasiyla (hipositrattiri) olusur.

Hiperkalsiiiri. Kilosu 60 kg’nin altinda olan bir cocugun 24 saatte idrarla attigi kalsiyum miktarinin 4 mg/kg/giin’den
fazla olmasi seklinde tanimlanir. Ug ayliktan kiiglik bebeklerde, kalsiyum itrahi (atilmasi) ile ilgili normal degerin Ust
sinirt 5 mg/kg/glin olarak kabul edilir (3).

Hiperkalsiliri, idyopatik ya da sekonder olarak siniflandirilabilir. Klinik, laboratuvar ve radyografik arastirmalarla
altta yatan bir neden belirlenemedigi zaman, idyopatik hiperkalsiri tanisi konulur. Bilinen bir stire¢ idrarda asin kalsiyum
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Urettigi zaman, sekonder hiperkalsitri meydana gelir. Sekonder (hiperkalsemik) hiperkalsitride, yiksek serum
kalsiyum diizeyinin nedeni, artan kemik rezorpsiyonu (hiperparatiroidizm, hipertiroidizm, immobilizasyon, asidoz,
metastatik hastalik) ya da gastrointestinal asiri emilim (D hipervitaminozu) olabilir (4).

Hiperkalsilri icin yapilan iyi bir tarama testi, idrardaki kalsiyum ile kreatinin arasindaki orani karsilastirir.
Cocuklarda normal kalsiyum/kreatinin orani 0,2’den dustktur. E§er hesaplanan oran 0,2°den ylksekse, tekrar
test yapilmasi gerekir. Yenidoganlarin ve bebeklerin kalsiyum itrahi blyuk ¢ocuklarinkinden daha ytiksek,
kreatinin itrahi ise daha dusuktur (3,4). Takipte 6lgllen oranlar normalse, hiperkalsilri icin ek testlerin
yapillmasina gerek yoktur. Bununla birlikte, eger oran yiksek olmayi sirdirlyorsa, zamanlanmis olarak 24
saatlik idrar 6rnekleri toplanmali ve kalsiyum itrahi hesaplanmalidir.

Yirmi dort saatlik kalsiyum itrah testi, hiperkalsiliri tanisi igin standart l¢itttr. Gunlik kalsiyum itrahi 4
mg/kg’dan (0,1 mmol/kg/glin’den) fazlaysa, hiperkalsiliri tanisi dogrulanmis olur ve daha ileri degerlendirmenin yolu
acllir. Daha ileri degerlendirme kapsaminda, serum bikarbonat, kreatinin, alkalin fosfataz, kalsiyum, magnezyum, pH
ve paratiorid hormon diizeyleri vardir. Yeni isenmis idrar kullanilarak pH 6lgimd yapilmalidir (3-6).

Yirmi dort saatlik idrar 6rneklerinin toplanmasi islemi, kalsiyum, fosfor, sodyum, magnezyum, sitrat ve
oksalat dl¢imu icin de yapiimaldir. Bu arada, idrardaki kalsiyumu normallestirmek icin diyetle ilgili ayarlamalar
da denenmelidir (6).

ilk basa ¢ikma yolu, her zaman, sivi alimini ve idrar akimini arttirmaktir.

Diyetle ilgili degisiklik yapilmasi, etkili terapinin zorunlu bir pargasidir. GUnlik kalsiyum, hayvansal
protein ve sodyum aliminin dogru olarak degerlendiriimesi igin ¢ocuk bir diyetisyene sevk edilmelidir. Gocugun
gunlik gereksinimlerine uygun kalsiyum aliminin devam ettirilmesi yaninda, diyetle alinan sodyum miktarinin
kisitlanmasi da onerilir (7).

Dis kaynakli kalsiyum aliminin ylksek Uriner kalsiyuma katkida bulunup bulunmadigini belirlemek igin,
dustk kalsiyumlu bir diyetle gegici olarak deneme yapilabilir. Bununla birlikte, kalsiyum alimini uzun strelerle
kisitlama denemesi yapiliyorken, cok temkinli davraniimalidir (kanit diizeyi: 3, 6neri derecesi: B).

Hiperkalsitiriyi tedavi etmek igin, hidroklorotiazid ve diger tiazid tirevi diliretikler 1-2 mg/kg/giin
dozunda kullanilabilir (2,8) (kanit dlizeyi: 3, 6neri derecesi: C). Eger sitrat diizeyleri disikse ya da diger
terapilere ragmen hiperkalsilri inatla devam ediyorsa, sitrat terapisi de yararli olur (2,9) (kanit diizeyi: 4, 6neri
derecesi: C).

Hiperoksaliri. Oksalik asit, bobreklerle disar atilan bir metabolittir. Oksalatin yalnizca %10-15’i alinan
gidalardan gelir. Oksalat itrahi yasa gére degisir. Normal okul cagindaki ¢ocuklar glinde 50 mg/1,73 m2’den
(0,55 mmol/1,73 m2’den) daha az itrah ettikleri halde, bebekler bu miktardan doért kat daha fazla itrah ederler
(2,10). Hiperoksaliiri, diyetle alimin artmasindan, enterik asir emilimden (kisa barsak sendromunda oldugu gibi)
ya da dogumsal bir metabolizma hatasindan ileri gelebilir. Primer hiperoksallride, oksalat Metabolizmasinda rol
oynayan iki karaciger enziminden birisi eksik olabilir. Primer hiperoksallride, bébreklerde ve idrarda kalsiyum
oksalat cokelmesi artis gosterir. Bébreklerde kalsiyum oksalat ¢okelip birikmesinin artmasiyla, bébrek yetmezligi
gelisebilir ve diger dokularda kalsiyum oksalat birikmesiyle sonuclanabilir.

AQgir hiperoksalUriye iligkin laboratuvar bulgular ve klinik semptomlar temel alinarak tani konulur. Kesin
tani igin, enzim aktivitesini degerlendirmeye yonelik karaciger biyopsisi gereklidir.

Diger hiperoksaluri formlar, yukarida s6z edildigi gibi, inflamatuvar barsak sendromunda, pankreatitte
ve kisa barsak sendromunda oksalatin asiri emiliminden ileri gelebilir. Bununla birlikte, idrarla oksalat atim
duzeyleri ylksek olan ¢ocuklarin gogunlugunda, belgelenmis bir metabolik problem ya da beslenmeyle ilgili
herhangi bir neden yoktur ve bu ¢ocuklar, idyopatik hiperoksalirili olarak tanimlanir. Bu durumda, idrardaki
oksalat dlizeyleri yalnizca hafif sekilde yikselmistir (kanit diizeyi: 4, 6neri derecesi: C).

Hiperoksaliri tedavisi, idrar akiminin arttirimasindan ve diyette oksalat kisitlamasi yapilmasindan olusur.
Ozellikle tip | primer hiperoksaliiride, idrardaki diizeyleri diisiirmek igin piridoksin kullanimi faydal olabilir (2,10).

Hipositratdri. Sitrat, Uriner tag olusumunu engelleyen bir maddedir. Sitrat, kalsiyuma baglanarak ve kalsiyum
fosfat kristallerinin yani sira, kalsiyum oksalatin da artmasini ve birikmesini dogrudan dogruya engelleyerek
etkinlik gdsterir. Dolayisiyla, idrardaki sitrat diizeylerinin distik olmasi, kalsiyum tas hastaliginin énemli bir
nedeni olabilir. Erigkinlerde hipositratdri, idrarla atilan gunlik sitrat miktarinin 329 mg’den dustk olmasidir; bu
deger, vicut 6l¢Usiine dayanilarak ¢cocuklar i¢in uyarlanmalidir (11,12).

Hipositratiri, gogunlukla, herhangi bir eszamanli semptom ya da bilinen herhangi bir metabolik
dizensizlik olmaksizin meydana gelir. Ayrica, herhangi bir metabolik asidoz, distal tlibuler asidoz ya da diyare
sendromlari ile iligkili olarak da meydana gelebilir.

idrardaki sitrat diizeylerini diisiiren gevresel etkenler arasinda, yiiksek protein alimi ve asiri tuz tiketimi
vardir. Gocuklardaki kalsiyum tas hastaliginda hipositratirinin dGnemini birgok rapor vurgulamaktadir. Kalsiyum
tas hastaligi bulunan ¢ocuklarin %30 ila %60 arasinda degisen bir kisminda hipositratri vardir.

Hipositratiride tas riskinin artmasindan dolayi, tas olusumunu azaltmak icin normal sitrat diizeylerinin
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yeniden saglanmasi salik verilmektedir. Bazi ¢alismalar, sitrat replasman terapisinin erigkin populasyonda tas
olusumu riskini azalttigini gdstermesine karsin, gocuklarda bu konuyla ilgili az sayida galisma yapilmistir.
Hipositratlri, iki doza bélinerek verilen 1 mEg/kg’lik baslama dozajlyda potasyum sitrat kullanilarak tedavi edilir
(12) (kanit diizeyi: 3, 6neri derecesi: B).

14.2.2  Urik asit taslarn

Urik asit, pirin metabolizmasinin son Griniidir. Urik asit taglar, gocuklarin %4 ila %8’indeki Uriner taglardan
sorumludur; cocuklarda Urik asit tasi olusumunun temel nedeni, hipertrikozuridir. Gunlik Urik asit ¢iktisinin 10
mg/kg/giin’den (0,06 mmol/kg/giin’den) fazla olmasi, hiperlrikoziri olarak kabul edilir (2).

Urik asit taslarinin olusmasi, temel olarak, idrarin bilesiminin asitli olmasina bagimidir. Urik asit, pH
<5.8’de ayrismamis ve ¢dztinmez formda bulunur. Bu pH degeri daha alkali hale geldikge, Urik asit kristallerinin
¢Ozunebilirligi artar ve Urik asit tagi olugsmasi riski azalir.

HiperUrikozUrinin ailevi ya da idyopatik biciminde, gocuklarin serum Urik asit dlizeyleri cogunlukla
normaldir. Etkilenen diger cocuklarda, dogustan metabolizma hatalarina, miyeloproliferatif bozukluklara ya da
hicre pargalanmasinin baska nedenlerine sekonder olarak asiri Urik asit Gretimi
hiperirikozlriye neden olabilir. Hiperirikozuri, erigkinlerde kalsiyum oksalat tas olusumu icin bir risk faktéru
olmasina karsin, gocuklarda énemli bir risk faktérl gibi gérinmemektedir.

Urik asit taslar, opak (mat) olmayan taslardir ve normal radyografi irik asit taslar icin yeterli degildir.
Tani igin renal sonografi ve spiral BT kullanilir.

idrarin alkalinizasyonu, rik asit taglarini dnlemenin temelini olusturur. Alkalilestirici ajanlar olarak sitrat
preparatlari yararlidir. idrar pH’sinin 6-6,6 diizeyinde tutulmasi, Urik asit taglarinin énlenmesi igin yeterlidir (2).

14.2.3  Sistin taslarn

Sistindri, sistin tagl olusumunun nedenidir ve gocuklardaki tim Uriner taslarin %2 ila %6’sindan sorumludur.
Sistindri, inkomplet resesif bir otozomal bozukluktur ve bobrek tlbillerinin asagidaki dért aminoasiti geri absorbe
edememesiyle karakterizedir:

° Sistin
° Ornitin
° Lizin

° Arjinin

Bu aminoasitlerden yalnizca sistinin idrarda ¢6zunebilirligi zayif oldugu icin, idrardaki miktarin asiri
olmasi durumunda yalnizca sistin taslari olusabilir. Sistinin ¢6zUnebilirligi pH’ye bagimlidir ve pH >7,0
duzeylerinde sistin ¢cokelmesi baslar. Hiperkalsitri, hipositrattiri ve hiperurikoziri gibi bagska metabolik durumlar
sistintriye eslik edebilir, bdylelikle karma bilesimli taslarin olusumuna yol agabilir.

Sistin taslar hafifce radyo-opaktir ve olagan radyografi incelemelerinde goériimesi zor olabilir. Bunlarin
dokusu da serttir ve ekstrakorporeal shockwave litotripsi (ESW) ile pargalanmalari daha zordur.

Sistin taslarinin tibbi tedavisi, idrardaki sistinin satlirasyonunu azaltmayi ve ¢ozlnebilirligini arttirmayi
amaclar. ilk tedavi, yiiksek idrar akiminin stirdiiriilmesinden ve idrar pH’sini 7,0’nin Ustiinde tutmak igin potasyum
sitrat gibi alkalilestirici ajanlarin kullaniimasindan olusur. Eger bu tedavi basarisiz olursa, a-merkaptopropionil
glisin ya da D-penisilamin kullanimi, idrardaki sistin dizeylerini disUrebilir ve tas olusumunu 6nleyebilir. Bu
ilaglarin kullanilmasi, kemik iliginin baskilanmasi (miyelosupresyon) ve nefrotik sendrom gibi ciddi yan etkilerle
iliskili olabilir (13) (kanit dlizeyi: 4, dneri derecesi: C).

14.2.4  Infeksiyon taslari (struvit taslari)

infeksiyonla iligkili taslar, cocuklardaki Uriner taslarin yaklasik %5’ini olusturur. Ureaz enzimi tiretme yetenegine
sahip olan bakteriler (Proteus, Klebsiella, Pseudomonas), béyle taslarin olusmasindan sorumludur. Ureaz, Ureyi
amonyuma ve bikarbonata donustirerek idrari alkalilestirir ve sonra, bikarbonati karbonata dénusturir. Bu alkali
ortamda Ugli fosfatlar olusur, en sonunda magnezyum amonyum fosfattan ve karbonat apatitten olusan asir
doymus bir ortam meydana gelir, bu da tas olusumuna yol agar.

Tedauvi icin, bakterileri elimine etmenin yani sira taglan da elimine etmek esastir, ¢linki taslar infeksiyona
barinak saglar ve antibiyotik tedavisi etkili olmaz. Stazin ve infeksiyon nedeni olan herhangi bir dogumsal
problemin bulunup bulunmadigini arastirmaya dikkat edilmelidir. Genitolriner yol anomalileri, bu tir taslarin
olusmasina yatkinlk yaratir.

14.3 Uriner tas hastaliginin klinik gériinimii ve tanisi

Klinik gériinim yasa bagiml olma egilimindedir, b6gur agrisi ve hematiri gibi semptomlar blytk cocuklarda daha
sik gorulir.Cok kiglk ¢cocuklarda spesifik olmayan semptomlar (6rnegin, irritabilite, kusma) yaygindir. Cogunlukla
belirgin olan ve agriyla birlikte ya da agrisiz meydana gelebilen hematiri gcocuklarda daha seyrek goérilir. Bununla
birlikte, mikroskobik hematuri tek gosterge olabilir ve gocuklarda daha sik gorilir. Bazi olgularda, Uriner infeksiy-
on, tas saptanmasini saglayan radyolojik gortintilemeye yol agan tek bulgu olabilir (14,15).
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14.4 Tani

14.4.1  Gérintileme

Genelde, ilk inceleme araci olarak ultrasonografi kullanilmalidir. Renal ultrasonografi, bdbrekteki taslarin
saptanmasinda ¢ok etkilidir. Birgok radyo-opak tas, basit bir abdominal diiz plaka muayenesiyle saptanabilir.
Eger tas bulunmamissa ama semptomlar devam ediyorsa, spiral BT taramasi endikedir. Uriner sistemdeki taslari
tespit etmek icin en duyarli test, kontrastsiz helikal BT taramasidir. Bu yontem gtivenli ve hizhdir, %97 duyarhliga
ve %96 6zgullige sahiptir (16-18) (kanit dlizeyi: 2, 6neri derecesi: B). intravendz pielografi cocuklarda seyrek
olarak kullanilir, ama perkutandz ya da acik cerrahiden dnce kalikslerin anatomisini tanimlamak icin gerekli
olabilir.

14.4.2  Metabolik degerlendirme

Cocuklarda urolitiazise yatkinlik olusturan faktorlerin insidansinin ve yinelenme oranlarinin yliksek olmasindan
dolayi, Uriner tas bulunan her cocugun eksiksiz bir metabolik degerlendirmeden gegcirilmesi gerekir (1,19,20).
Metabolik degerlendirme sunlar kapsar:

° Metabolik problemlere iligkin aile ve hasta dykusa.

° Tas bilesiminin analizi (tas analizinin ardindan, metabolik degerlendirme spesifik tas tipine gore
modifiye edilebilir).

° Elektrolitler, kan tre azotu (KUA ya da BUN), kreatinin, fosfor, alkalin fosfataz, Urik asit, toplam protein,
bikarbonat, albimin, paratiroid hormonu (eger hiperkalsemi varsa).

o Kalsiyum/kreatinin orani dahil, spot idrar analizi ve kaltirQ.

° Kalsiyum, fosfor, magnezyum, oksalat, Urik asit, sitrat, sistin, protein ve kreatinin klirensi i¢in alinan

24 saatlik idrar 6rnekleri dahil, idrar testleri.
Sekil 3, gocuklardaki Uriner tas hastaliginda metabolik arastirmalarin nasil yirGtilecegine ve tibbi tedavinin buna
uygun olarak nasil planlanacagina iligkin bir algoritma sagliyor.
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Sekil 3. Cocuklardaki Uriner tas hastaliginda metabolik arastirmalarin yiiriitiilmesine ve tibbi tedavinin
planlanmasina iliskin bilgiler saglayan algoritma.

Pediyatrik tas hastasi

Kendiliginden dokilme ya da aktif gikarma
(ESWL, cerrahi) yoluyla taglarin eliminasyonu

{

Tas analizi
Mg amonyum L . Kalsiyum taglar
fosfat (struvit) Uik asit 23| SRl CaOX-CaPO
idrar kltar idrar pH’si idrar pH’si
idrar ve serum idrar sistin dizeyi

urik asit duzeyleri

muhtemelen sistinuri
Ureaz Ureten ¢
bakteriler
asitli idrar ylksek sivi alimi
hipertrikozuri potasyum sitrat
hipertrisemi 3-4 mEg/kg/gln

taslarin total

eliminasyonu
(cerrahi, ESWL)

antibiyotikler

merkaptopropionil glisin 10-50
mg/kg/giin D-penisilamin
10-50 mg/kg/giin

alkali replasmani — K sitrat
allopurinol (10 mg/kg) distk
pirin iceren diyet

idrar kan pH’si
idrar — kan Ca - Urik asit dizeyleri, Mg, Fosfat
idrar Ca-Oksalat-Sitrat-Mg-Urik A-Fosfat

/ idrar pH’SIi >5,5
hiperparatiroiVidrar pH’si <5,5 RTA i(;,in daha fazla arastirma

serum PTH — hiperkalsemi

hiperkalsiiri hlperoksalurl hlperurlkozurl hipositraturi
I I
K-sitrat L .
. . distk oksa. alkali replasmani :
diyet (normal kalsiyum . . sitrat replasmani
- diyet (K-sitrat) i
dusuk sodyum alimi) Kesitrat biridoksi I inol K-sitrat
HCTZ (ditiretik) -sitrat piridoksin allopurino

ESWL = ekstrakorporeal shockwave (sok dalgasi) ile litotripsi; HCTZ = hidroklorotiazid; PTH = paratiroid hormonu;

6 RTA = renal tibliler asidoz
GUNCEL MART 2006



14.5 Basa cikma

14.5.1  Uriner taslarla cerrahi olarak basa cikilmasi

Taslarla basa ¢ikma c¢abasi, kaydedilen teknolojik ilerlemeler sayesinde, agik cerrahi yaklasimlardan, daha az
invaziv olan endoskopik tekniklere dogru degisim gdstermistir. Tedavi sekline karar verilirken, taglarin sayisi,
buyUklagu, yeri, bilesimi ve idrar yolunun anatomisi temel alinir.

GlUnUmuzde, ESWL ile pediyatrik taslarin gogunun Ustesinden kolaylikla gelinebilmektedir. Endoskopik
tedavi, Ureter ve mesane taslarina kolaylikla uygulanabilir. Cocuklardaki bébrek taslari i¢in, perkitanéz tas
¢lkarma tekniginin kullanilmasi da olanaklidir. Dolayisiyla, gocuklarin yalnizca kigtk bir kisminda acgik cerrahi
yaklasima gerek duyulabilir (19,21,22).

14.5.2  Ekstrakorporeal shockwave (sok dalgas) ile litotripsi (ESWL)

Ekstrakorporeal shockwave (sok dalgasi) ile litotripsi (ESWL), cocuklarda etkili bir tedavi seklidir, taglardan %90
ya da daha ylksek bir oranda kurtulma olanagi saglar. Bazi hastalara birden fazla tedavi seansinin uygulanmasi
gerekebilir.

Glnimuizde, olgunlasmamis bobrek ve kemik dokusunun zarar gérmesi riskine iliskin kaygilar
ortadan kalkmistir, clinkl hayvanlar Ustlinde yapilan gesitli galismalar bobrek gelisiminin ve islevinin ESWL’den
sonra anlamli bir degisiklige ugramadigini géstermistir. Cocuklarda ESWL’nin basari oraninin eriskinlerdeki basari
oranlarina benzer oldugu da saptanmistir. Yapilan farkl ¢calismalarda, basari oranlar %60 ila neredeyse %100
arasinda degismektedir ve esas olarak, tasin buyukligtne, yerine, bilesimine ve kullanilan makinelerin tipine
baghdir. Taglar daha kiglk oldugu zaman, basari oranlar ¢cok daha yiiksek olmaktadir.

Renal pelviste yerlesmis 2 cm’den kiclk bir tag ESWL tedavisi igin ideal bir vaka olacaktir. Daha
blylk taslarin, kalikslerde ya da anatomik bakimdan anormal bdbreklerde yerlesmis taslarin ESWL tedavisinden
sonra temizlenmesi daha zordur (kanit diizeyi: 2, &neri derecesi: B). Onceleri klinisyenlerin gogu tarafindan
stiphelenildigi gibi, cocuklarda tasin Ureterden asagiya gegisinin eriskinlerde oldugundan ¢ok daha zor oldugu
kanitlanmamistir. Bununla birlikte, tas yUku fazla olunca, ¢gocuklarin tas caddesi ve Uriner obstriiksiyon gelistirme
riski yUksek olabilir ve gocuklar, uzun slren idrar yolu obstriiksiyonu riskine karsi ESWL’den sonra daha
yakindan takip edilmelidirler. Uzun siliren obstriiksiyon durumunda, ESWL sonrasi stent ya da nefrostomi tlipu
yerlestiriimesine gerek duyulabilir.

Kullanilan ESWL makinesinin tipi, basari oranlarini ve komplikasyonlari belirgin bicimde etkiler. llk kusak
makineler daha biyik bir odak bdlgeye daha gulgli enerji verebiliyordu ve bu nedenle, tek bir seansta tas kirma
oranlar daha ytksekti. Ne var ki, ilk kusak makinelerin verdigi rahatsizliktan dolayi, cogunlukla genel anestezi
gerekli oluyordu. Daha sonraki kusaklara ait makinelerde, odak bdlge verilen enerji daha kuguktl ve daha az
akciger travmasi riski tasiyordu. Bu makineler kullanilinca ilave tedavilere ihtiyag duyulabilmesine karsin, anestezi
gerekililigi daha azdir. Blylk ¢ocuklar harig, ESWL tedavisi sirasinda hareketsiz durmalarini saglamak icin
gocuklarin yatistinimasina hala ihtiyag vardir (23-28).

Ekstrakorporeal sok dalgasi ile litotripsi, Ureteral taslarin kirlmasinda da kullanilabilir. Basari oranlari,
distal Ureterik taslarda azalmaktadir. Gocuklarda Ureterik taslarin lokalizasyonu ve odaklanmasiyla ilgili teknik
problemler s6z konusu olabilir (29,30).

14.56.3  Perklitanéz nefrolitotomi

ESWL bobrek taslarinin birgogu igin ilk tercih edilen yontem olmasina karsin, bobrekteki daha biyik ve
kompleks taslar igin perkutanéz renal cerrahi uygulanabilir. Hem erigkinlerde hem de gocuklarda ayni teknik
kullaniimaktadir. Ki¢lk ¢ocuklar icin daha kiguk boyutlu aletler bulunmaktadir. Yas, énemli bir sinirlayici etken
gibi gérinmemektedir. Bu teknikle tedavi edilen bircok seride yaklasik %90’k tastan kurtulma oranlari
bildirilmistir. Bildirilen higbir anlamli komplikasyon yoktur, ama bazi hastalara énceden var olan bir nefrostomi
tlpuyle ikinci defa bakilmasi gerekli olmustur (31-34) (kanit diizeyi: 2, 6neri derecesi: B).

14.5.4  Ureterorenoskopi

Daha kicuk boyutlu endo-Urolojik ekipmanlarin bulunabilirliginin artmasiyla birlikte, endoskopik tekniklerle
cocuklardaki Ureteral taglarin Ustesinden gelinmesi olanagi dogmustur. Gocuklarda 11.5F bir Ureteroskop
kullanarak Ureteroskopi uygulamak olanakli hale gelirken, 8.5F Ureteroskoplarin kullanima sunulmasi endoskopik
tekniklerin gocuklarda kullaniimasini cok daha kolaylastirmistir.

Bazi gocuklarda, endoskop Uretere sokulmadan 6nce uUreterik dilatasyon gerekli olabilir. Ultrasonik,
pnématik ve laser litotripsi de dahil, farkl litotripsi tekniklerinin hepsinin glvenli ve etkili oldugu goésterilmistir
(kanit dlizeyi: 2, 6neri derecesi: B).

Cocuklarda Ureterik taslar icin endoskopi kullaniimasina iliskin sonuglari bildiren bitin galismalar, bu
tedavi sekli kullanildiginda Ureterik striktlrlerle ya da refluyle ilgili higbir anlamli riskin s6z konusu olmadigini agik
secik olarak gdstermistir (35,36).
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14.5.5  Acik tas cerrahisi
Cocuklardaki taslarin coguyla ESWL ve endoskopik teknikler kullanilarak basa ¢ikilabilir. Yine de bazi durumlarda,
acik cerrahiden kaginmak mimkin olmaz. Biyuk taslarin bulundugu ve/veya cerrahi diizelme de gerektiren
dogumsal olarak tikanmig bir sisteme sahip olan ¢ok kiiglk gocuklar, acik tas cerrahisi igin iyi adaylardir. Ciddi
ortopedik deformiteler, endoskopik prosedirlerin konumlandiriimasini sinirlandirabilir, dolayisiyla bdyle ¢gocuklarda
da aclk cerrahi gerekli olacaktir.

Cocuklardaki mesane taslari, cogunlukla endoskopik teknikler kullanilarak tedavi edilebilir. Gok buyk
mesane taslar ya da anatomik bir problemden kaynaklanan mesane taslari s6z konusu oldugunda da ac¢ik cerrahi
uygulanabilir.
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RENAL DUPLIKASYONUN OBSTRUKTIF _
PATOLOJISI: URETEROSEL VE EKTOPIK URETER

On bilgi

Ureterosel ve ektopik Ureter, tam (komplet) renal duplikasyonla iliskili iki temel anomalidir. Simdi dogum éncesi
ultrasonografi, olgularin gogunda her iki durumu da saptamaktadir ve dogumdan sonra daha ileri muayeneyle tani
dogrulanir. Yasamin sonraki dénemlerinde, bu anomaliler klinik semptomlarla agiga gikar: 1Yi, agri, mikturisyon
rahatsizliklar ve idrar kagirma (inkontinans).

15.1.1

Ureterosel

Ureterosel, renal duplikasyonun (st kutbuna denk diisecek sekilde reterin intravezikal kisminda gelisen bir sistik
dilatasyondur. Kizlarda erkeklerden daha sik gérilir ve toplam prevalansi 4.000 dogumda 1’dir.

15.1.2  Ektopik Ureter
Ektopik Ureter, Ureteroselden daha seyrek (40.000 dogumda 1) gérilir, ama yine kizlarda daha yaygindir (erkek/kiz
orani, 1/5). Ektopik Ureterlerin %80’i tam renal duplikasyonla iligkilidir.
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Kizlarda ureteral orifis suralarda bulunabilir:

° Uretrada, mesane boynundan meatusa kadar (%35).
° Vajinal vestibilde (%30).

° Vajinada (%25).

° Uterusta ve Fallop tlplnde (nadiren).

Erkeklerde Ureteral orifis suralarda bulunabilir:
o Verumontanum Ustlinde ve asla eksternal sfinkterin altinda olmamak Uzere, posterior Uretrada (%60).
° Meni kanalinda (vas deferens, ejakilatuvar kanallar, seminal vezikiller) (%40).

15.2  Siniflandirma

Ureteroseller, tst kutup kismi igin gogunlukla obstriiktiftir, ama obstrilksiyonun ve islevsel bozulmanin derecesi,
Ureteroselin tipine ve Ust kutup displazisine gore degiskenlik gosterir. Ortotopik formda, cogu kez hig
obstriiksiyon yoktur ya da yalnizca hafif obstriiksiyon vardir ve siklikla bu kismin islevi normaldir ya da hafif¢ce
bozulmustur; iliskili Greter dilate olmus olabilir. Ektopik formda, Ust kutup degisime ugramistir, siklikla displastiktir
ve dislk islevsellige sahiptir ya da hig islevsellige sahip degildir. lliskili Ureter bir megaiireterdir. Cekolreteroselde
(asagida anlatilanlara bakin), renal duplikasyonun Ust kutbu her zaman displastiktir ve islevsellige sahip degildir.

15.2.1  Ektopik Ureterosel

Ektopik Ureterosel, en yaygin Ureterosel bigimidir (>%80) ve olgularin yaklasik %40’inda bilateral olarak meydana
gelir. Hacimlidir, mesane trigonunu ayirarak Uretra i¢ine girer ve seyrek olarak Uretra dis deliginden (meatustan)
prolaps yapar. Ureterosel deligi sikidir, nadiren buyuktir ve mesane boynu yakininda, ya mesanenin kendisinde
ya da mesane boynunun altindaki Uretrada yerlesmistir. Alt kutup kismina denk dusen Ureter, Ureterosel
tarafindan yikseltilmistir ve siklikla refli yapar ya da Ureterosel tarafindan sikistirlir, bu da bir obstriktif
megauretere yol agar. Olgularin %50’sinde, iligkili bir kontralateral renal duplikasyon vardir. Ara sira, gok buylk
Ureteroseller, kontralateral st yoldaki refliden ya da obstriiksiyondan sorumludur.

15.2.2  Ortotopik Ureterosel
Ortotopik Ureterosel olgularin %15’ini olusturur. Bu durum yalnizca kizlarda gozlenir, kiiclktlr ve kesinlikle
intravezikal olarak yerlesmistir. Ortotopik Ureteroseller cogunlukla tekli bébrek sistemiyle birlikte gorilar.

15.2.3  Cekolreterosel
Cekolreterosel ¢cok nadirdir, olgularin %5’inde meydana gelir. Ektopik Ureterle iliskilidir ve mesane boynunun
altinda Uretrada yerlesmistir.

15.3 Tani

15.3.1  Ureterosel

Dogum oncesi yapilan ultrason, hacimli obstriiktif Ureteroselleri kolaylikla agiga ¢ikarir. Gok kiguk bir Ust kutup ya
da hafif derecede obstriktif treterosel s6z konusu oldugunda, dogum 6ncesi tani zor olacaktir. Dogum 6ncesi
tani olanagi yoksa, asagidaki klinik semptomlar —insidental bulgularin yaninda— dogumsal anomaliyi dogumda
ya da daha sonra aciga ¢ikarabilir:

° Dogumda, prolaps yapmis ve bazen bogulmus bir Ureterosel Uretra deliginin dniinde gézlemlenebilir.
Yenidogan erkekte bu, Ureteral valflere benzer bigimde akut idrar tutulumuna neden olabilir.

° Cinslerin herhangi birinde, erken piyelonefrit semptomu taniya olanak saglayabilir

. Daha sonraki semptomlar arasinda diziri, yineleyen sistit ve idrara sikisma bulunabilir.

Dogum &ncesi tani konulmus olgularda, ultrasonografi, bir renal duplikasyonun st kutbunda sonlanan
Ureteral dilatasyonu dogumda teyit eder. Mesanenin arkasinda dilate olmus bir Ureterle birlikte, mesanede bir
Ureteroselin varligini da ortaya koyar.

Bu noktada, ilgiyi bolgeye niikleer renografi uygulanarak Ust kutup islevini degerlendirmek énemlidir.
Manyetik rezonans Urografi Ust kutup ile alt kisimlarin ve kontralateral bobregin morfolojik durumunun gorsel
olarak incelemesini saglayabilir. Ipsilateral ya da kontralateral bir reflily(i saptamak ve Ureteroselin intralireteral
prolaps derecesini degerlendirmek icin VSUG yapilmasi zorunludur.

Ureterosel ile ektopik megaltireter arasinda ayrim yaparak tani koymanin zor oldugu durumlarda,
Uretrosistoskopi, patolojiyi aciga cikarabilir.
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15.3.2  Ektopik Ureter
Ektopik megaureterlerin cogu en basta ultrasonla teshis edilir. Bazi olgularda, klinik semptomlar taniya goturebilir:

° Yenidoganlarda: damla damla idrar, piyUri ve akut piyelonefrit

° Meatus bdlgesinde bir ektopik delik bulunabilir. Anlamli vajinal akinti, kiiglik kizlarda idrar kagirmanin
esdegerlisi olabilir.

° Addlesan dénemden 6nce erkeklerde: epididimit, alisilmis klinik tablodur ve parmakla rektal muayenede

palpe edilebilen bir seminal vezikll bulunabilir

islevselligi degerlendirmek, reflii tespiti yapmak ve alt kutbun ipsilateral kompresyonu ve Ureteral
obstriksiyon olasiligini dislamak igin kullanilan tani araglari, ultrasonografi, nikleer incelemeler, VSUG, MR
Urografi ve sistoskopidir. Kizlarda inkontinansi agikliga kavusturmak icin, mesaneye metilen mavisi doldurulmasi
yardimci olabilir: renklendiriimemis idrar kaybi olmasi durumunda, bir ektopik Ureter mevcut olabilir.

15.4 Tedavi

15.4.1  Ureterosel

Basa gikma yaklasimi konusunda, endoskopik dekompresyon, kismi (parsiyel) nefrolireterektomi ya da tam primer
rekonstriiksiyon arasinda secim yapilmasiyla ilgili tartisma vardir. Bir terapétik modalitenin segimi su dlcitlere
baglidir: Hastanin klinik durumu (6rnegin, trosepsis), hastanin yasi, Ust kutupta bobrek islevi, reflii varligi ya da
yoklugu, ipsilateral Ureterin tikaniklidi, kontralateral Ureterin patolojisi, ebeveynlerin ve cerrahin tercihleri.

15.4.1.1 Erken tani

° Ureterosel ve islevsiz ya da disiik islevli Gist kutup bulunan, anlamli alt kutup tikanikigi ve mesane gikim
tikanikh@r bulunmayan, klinik olarak asemptomatik bir gocukta, takip proseddrleri baslatilincaya kadar
profilaktik antibiyotik tedavisi uygulanir

. Ciddi tikanikligin ve infeksiyonun varliginda, derhal endoskopik insizyon ya da ponksiyon onerilir.

15.4.1.2 Yeniden degerlendirme

Eger dekompresyon etkili olursa ve refli yoksa (yaklasik olarak olgularin %25’i), hasta koruma amacli olarak takip
edilir. Eger dekompresyon etkili olmazsa, anlamli refli mevcutsa ya da ipsilateral veya kontralaterel Ureterlerde
ve/veya mesane boynunda obstriiksiyon varsa, sekonder cerrahi gerekli olur. Cerrahi, kismi nefrektomiden tam
unilateral rekonstriiksiyona kadar degisebilir.

15.4.2  Ektopik Ureter
Olgularin gogunlugunda st kutup displastiktir ve heminefro-iireterektomi diistintilmelidir. Ureteral
rekonstriksiyon, Ust kutbun korunmaya deger isleve sahip oldugu olgularda gecerli bir tedavi segcenegidir.
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16. INTERSEKS

16.1  On bilgi
Cinsel ayrimlasma (farklilasma) bozukluklari, gogunlukla, bebegin cinsiyeti konusunda stiphe doguracak ve
bebegin ailesinde bliylk endiseye neden olacak bir bicimde, dis genital organlarin dogumda anormal gérintstyle
kendini agiga vurur.

Fetusun i¢ ve dis cinsel organlarinin anatomisini ve fizyolojisini, tg¢ farkll diizeyde gesitli etkenler
duzenler (Sekil 4).

Sekil 4. Normal cinsel farklilasmada rol oynayan etkenler

Y = Testis belirleyici gen

Kromozomal etkenler X = 5a-rediktaz geni,
androjen reseptdr geni

Y 19 = AMH-reseptor geni

Gonadal etkenler

Testis = TST, AMH

Biyokimyasal
(endokrin) etkenler TST—— > Wolf kanali

DHTST——— > Dis genital organlar

Adrenal andojenleri
AMH = anti-Mdllerian hormon; DHTST = dihidrotestosteron; TST = testosteron.
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Cok kugik bir istisnayla, normal bir 46XX ya da 46XY karyotipi normal cinsiyet belirlenmesine ve gonad
farklilasmasina yol acar. Y kromozomunun kisa kolunda SRY geni (Y’nin cinsiyet belirleyici bélgesi) denilen genin
varligi, fetus gonadlarinin testisler olarak farkllasmasina yol agar. Y kromozomu ya da SRY geni olmadigi zaman,
gonad kendiliginden yumurtaliga dénlsecektir. Bununla birlikte, bir X kromozomunun yoklugu (yani, 45X0),
gonad germ hucrelerinin erken kaybina ve yumurtaligin fibréz dejenerasyonuna yol agacaktir.

Fetusun normal olarak islev goren testisleri, sunlar araciligiyla daha ileri erkek somatik farklilasmasini
indUkler (Sekil 5):

. Anti-Mullerian hormon (AMH). Bu hormon Sertoli hiicreleri tarafindan salgilanir ve Millerian kanalin
regresyonundan sorumludur ve
° Leydig hilcreleri tarafindan salgilanan testosteron (TST). Hicre i¢inde 5a-rediktaz tarafindan

dihidrotestosterona (DHTST’ye) donustirildikten sonra, TST, Wolf kanallarinin devam ettirilip erkek
cinsiyet yonlinde farklilasmasindan ve Urogenital sinus ile dis genital organlarin (genital tiberkdl) erkek
ozellikleri kazanmasindan (virilizasyonundan) sorumludur.

Sekil 5. Testikiiler hormonlar yoluyla somatik erkek farklilasmasi

Testis l

Leydig hiicreleri l

TST

5a-rediktaz
DHTST l
Genital tiberkll ——— > Erkek dis genital organlari
DHTST = dihidrotestosteron; TST = testosteron.
Hem AMH hem de TST, islevlerini yerine getirebilmek igin, kendileriyle ilgili hiicresel reseptérlerin
varligina ihtiya¢c duyar. AMH veya TST (DHTST) biyosenteziyle ya da aktivitesiyle ilgili bozukluklar, interseks
durumlara yol agabilir (Tablo 3). Androjen reseptdr geninin X kromozomu Ustiinde bulunmasi gercgegi,

adrenogenital sendromda (AGS’de) disi fetlislin erkek &zellikleri kazanmasini (virilizasyonunu) agiklar.

Tablo 3: AMH, TST veya DHTST biyosentezinin ya da aktivitesinin yetersiz olmasinin etkileri

AMH Miillerian yapilarin korunmasi

TST ¢ Wolf kanali yapilarinin (yani, epididimisin, vas deferensin, seminal
Vezikdllerin) yetersiz farklilasmasi

DHTST ¥ Genital tuberkulln yetersiz farklilasmasinin sonucu olarak, dis genital

organlarin yetersiz maskdlinizasyonu (agir hipospadias, mikropenis)
AMH = anti-Mdillerian hormon; DHTST = dihidrotestosteron; TST = testosteron.

16.2  Siniflandirma

Allen’in 1976’da 6nerdidi (en basta etyolojiye gore yapilan alt siniflandirmalarla, gonad histolojisini temel alan)
siniflandirmanin sahip oldugu avantaj, gonad histolojisini yorumlamanin, karyotipi ya da dis genital organlarin
morfolojisini yorumlamaktan daha kolay olmasidir (Tablo 4).
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Tablo 4: interseks durumlarinin siniflandinimasi (Allen 1976’dan uyarlanmistir). Major kategoriler gonad
histolojisine gore gruplandirilir, etyolojiye gére alt siniflandirma yapilir

I Yalnizca yumurtalik: Kadinda yalanci hermafrodit (karyotip 46XX)

A. Endojen androjenlerden dolayi (DAH)

. 21-hidroksilaz eksikligi

. 11p-hidroksilaz eksikligi

o 3p-hidroksisteroid dehidrojenaz eksikligi

B. Anneye ait androjenlerden dolayi (disaridan alim — endojen Uretim)

II. Yalnizca testis: Erkekte yalanci hermafrodit (karyotip 46XY)

A. Yetersiz androjen (TST) Uretiminden dolay!

. 20a-hidroksilaz eksikligi

° 3-p-hidroksisteroid dehidrojenaz eksikligi

o 17p-hidroksilaz eksikligi

o 17,20-desmolaz eksikligi

° 17-ketosteroid rediiktaz eksikligi

B. TST’nin DHTST’ye donlisimunun yetersiz olmasindan dolayi

5a-rediktaz eksikligi

C. Androjen (TST/DHTST) yararlaniminin yetersiz olmasindan dolayi: Androjen reseptor eksikligi
o inkomplet (tam olmayan)

° Komplet (tam)

D. AMH eksikliginden dolayi

[ ]

Hernia uteri inguinalis
I, Testis + yumurtalik: Gercek hermafrodit (karyotip 46XY, 46XX, mozaik)

V. Testis + streak gonad: Karma [mikst] gonadal disgenezis (cogunlukla karyotip 45X0/46XY)

V. Streak gonad + streak gonad: Saf gonadal disgenezis (karyotip 45X0, [Turner sendromuy])
VL. Cesitli

o Disgenetik testisler

° Teratojenik faktorler

AMH= anti-Mdllerian hormon; DAH = dogumsal adrenal hiperplazisi; DHTST = dihidrotestosteron; TST =
testosteron

Son zamanlardaki konsensis bu antiteleri virilizasyonun karyotipini ve derecesini esas alarak isimlendirmektedir.
Es anlamli sézcukler parantez icinde belirtiimistir.

16.2.1  Yalnizca yumurtalik (kadinda yalanci hermafrodit)

[Bir 46XX hastada cinsel gelisim ve farklilasma bozuklugu-virilize olmus disi]

Bunlar, yumurtaliklari ve rahmi normal olan, ama fetal adrenal bezlerinin endojen androjenleri asir miktarda
Uretmesinden (dogumsal adrenal hiperplazisi [DAH], AGS) dolayi dis genital organlari virilize (erkeklesmis) olan
46XX hastalardir. Bu hastalar, klinik pratikte gérulen interseks durumlarinin yaklasik tgcte ikisini olusturur.

16.2.2  Yalnizca testis (erkekte yalanci hermafrodit)

[Bir 46XY hastada cinsel gelisim ve farklilasma bozuklugu—yetersiz virilize olmus erkek]

Bunlar, TST biyosentezinin eksik olmasindan, TST’nin DHTST’ye dénlsiminin yetersiz olmasindan (5a-rediiktaz
yoklugu) ya da TST/DHTST yararlaniminin yetersiz olmasindan (androjen reseptorlerinin yoklugu) dolayi, dis
genital organlari yeterli erkeklik 6zellikleri kazanmamis 46XY hastalardir. Yeterli erkek dis genital organlarina sahip
olan ve Millerian yapilari, yani tlpleri ve rahmi bir herni (hernia uteri inguinalis) iginde koruyan, AMH eksikligi
bulunan hastalar da bu kapsamdadir.

16.2.3  Testis + yumurtalik (gercek hermafrodit)
[Yumurtalik ve testis dokusunun birlikte bulundugu gonad histolojisinin bir varyasyonunu iceren cinsel gelisim ve

farklilasma bozuklugu]
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Bu hastalarda, cinsiyet kromozomu mozaisizminden, kimerizmden ya da Y kromozomu translokasyonundan
dolayi, hem testis hem de yumurtalik dokusu vardir. Bunlarin karyotipi ¢esitlidir, yani 46XX, 46XY ya da mozaik
46XX/46XY olabilir. Olgularin gogunda, dis genital organlar belirsizdir, ama degisik derecelerde maskulinize
olmustur ve %75’i erkek olarak yetistirilir.

16.2.4  Testis + streak gonad (mikst gonad disgenezi)

Bu, ikinci en yaygin interseksualite kategorisidir. En yaygin karyotip, 45X0/46XY mozaisizmidir. Var olan testis
kisirdir ve her iki tarafta Millerian yapilar mevcut olabilir. Var olan testiste ergenlik cagindan sonra gonadoblas-
tom gelismesi riski ytksektir.

16.2.5  Streak gonad + streak gonad (saf gonad disgenezi)
Bilateral gonadal bantlarin bulundugu fenotipik kizlar ¢ karyotip alt grubuna ayrilir: 45X0 (Turner sendromu),
46XX ve 46XY. Sonraki alt grup, streak gonadin malign (habis) dejenerasyonuna &zellikle yatkindir.

Tablo 5: Yeni dogmus bebekte interseksiialite olasiligini diisiindiiren bulgular
(Amerikan Pediyatri Akademisi’nden uyarlanmistir)

° Erkek goriinimli

° Bifid skrotum ile iligkili agir hipospadias

° Hipospadias ile birlikte inmemis testis(ler)

° Normal giiniinde dogmus, erkek gérintimli bir bebekte bilateral olarak palpe edilemeyen testisler
° Kiz gérintimlii

° Herhangi bir derecede Kklitoris hipertrofisi, palpe edilemeyen gonadlar

. Tek girisi olan vulva

o Belirsiz

° Belirsiz cinsel organlar

16.3 Tani

16.3.1  Neonatal acil durum

Atilacak ilk adim, interseksUlalite olasiligini tanimak (Tablo 5) ve yeni dogmus bebegi derhal neonatal, genetik,
endokrinoloji ve Uroloji Uniteleri bulunan tam tesekkilll bir Gglincl basamak pediyatri merkezine sevk etmektir.
Bu merkezde, durum ebeveynlere tam olarak ve nazikge agiklanmalidir. Yeni dogmus bebegin kaydedilmesi ve
isim verilmesi, gerekli oldugu kadar ertelenmelidir. Dikkatli bir sekilde aile 6yklsU alindiktan sonra, eksiksiz bir
klinik muayene yapilmalidir (Tablo 6).

Tablo 6: Belirsiz cinsel organlara sahip yeni dogmus bebeklerde tani amach arastirma

Oykii (aile, anne, yenidogan)

° Ebeveynlerde kan akrabaligi

o Onceki interseks bozukluklari ya da genital anomaliler
o Onceki yenidogan &limleri

o Ailenin diger bireylerinde primer amenore ya da kisirlik
° Annenin andojenlere maruz kalmasi

° Yenidoganda buyidyememe, kusma, diyare

Fizik muayene

° Genital ve areolar bélgede pigmentasyon
° Hipospadias ya da Urogenital sinls

° Penis blyuklugu

° Palpe edilebilen ve/veya simetrik gonadlar
° Kan basinci

Arastirmalar

o Kan tahlili: 17-hidroksiprogesteron, elektrolitler, LH, FSH, TST, kortizol, ACTH
° idrar: adrenal steroidleri

o Karyotip

° Ultrason

° Genitogram

. hCG stimulasyon testi
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° Androjen baglama incelemeleri
° Endoskopi

AKTH = adrenokortikotropik hormon; FSH = folikiil stimiilan hormon; hCKG = insan koriyonik gonadortopin;
LH = liteinizan hormon; TST = testosteron.

16.3.2  Palpe edilebilen gonad
Eger bir gonad dokunulunca hissedilebiliyorsa, bunun neredeyse kesinlikle testis oldugu unutulmamalidir;
dolayisiyla bu klinik bulgu, disi hermafroditlik (yani, DAH) olasiligini neredeyse kesin olarak diglar.

16.3.3  Laboratuvar tetkikleri
Asagidaki laboratuvar tetkikleri zorunludur:

° karyotip

° plazma 17-hidroksiprogesteron analizi

° plazma elektrolitleri

° Millerian kanal yapilarinin varhgini degerlendirmek icin ultrasonografi.

Bu arastirmalar, en yaygin interseks bozuklugu olan DAH ile ilgili kanit saglayacaktir. Eger bu kanit bulunursa,
daha baska arastirma yapmaya gerek yoktur. Aksi halde, laboratuvar ¢alismalar daha ileriye géttrilmelidir.

Leydig hiicre potansiyelini degerlendirerek erkek yalanci hermafroditliklerine iliskin ana sendromlari
birbirinden ayirmakta hCG stimulasyon testi 6zellikle faydalidir. Testosteron metabolizmasi degerlendirilir ve
metabolitlerin varligi ya da yoklugu problemin tanimlanmasina yardimci olur. Uzatiimig stimllasyon, penisin
blylime potansiyelinin tanimlanmasina ve bazi iligkili kriptorsidizm olgularinda testisin inmesinin tesvik
edilmesine yardimci olabilir.

Bulgular s6yle yorumlanir:

o Hem TST’de hem de DHTST’de normal artis = androjen duyarsizhigi sendromu.

° Androjen dnculerinde artigla birlikte hem TST’de hem de DHTST’de normalin altinda artis
= TST biyosentez bloku.

° TST’de normal artis, ama DHTST’de normalin altinda artis = 5a-rediktaz eksikligi.

16.3.4  Taninin konulmasi
Kesin bir taniyla ilgili olarak asagidaki temel kurallar uygulanabilir.

Annenin androjenlere maruz kalmasindan kaynaklanan DAH’de ya da disi yalanci hermafroditlikte Y
kromozomu ve palpe edilebilen gonad yoktur. DAH durumunda, derhal tibbi tedaviye baslanmalidir
(kortikosteroid substitlisyonu, elektrolit ve kan basinci izlemi).

Bir Y kromozomunun ve palpe edilebilen bir ya da iki gonadin (¢ogunlukla inguinal) varligi sunlari gosterir:
° Eger Miillerian kanal yapilari varsa, anomali gonadal disgenezisle ya da gercek hermafroditlikte ilgilidir.
° Eger Miillerian kanal yapilari yoksa, anomali, ya anormal TST biyosentezinden, ya TST’nin DHTST’ye
yetersiz dénlsiminden (5a-rediktaz eksikligi) ya da reseptdr anomalisinden (androjen duyarsiziig
sendromundan) dolayi, erkek hermafroditlikte ilgilidir.

16.3.5  Cinsiyetin belirlenmesi

Bu cok karisik bir istir ve kesin bir tani konulduktan sonra yapiimalidir. Bireylerin dogumda cinsiyet olarak notr
oldugu ve cinsiyet gelisimini yetistirme tarzinin belirledigi distincesi artik standart degildir. Cinsiyet belirleme
karari sunlari temel almaldir:

. Muayeneye gelindigi zamanki yas

° Fertilite potansiyeli (eger basarilabilme olasiligi varsa)
° Penis blyUkltgu (iyi cinsel islev)

° islevsel bir vajinanin varligi (iyi cinsel islev)

° Endokrin islevi

° Malignite olasihgi

° Dogum o6ncesinde testosterona maruz kalma

o Genel gorinus

° Psikososyal saglik ve kararl bir cinsiyet kimligi

16.3.6  Geg tani ve basa ¢ikma
Problemler, cinsel farkllasma bozuklugu bulunan hastalar ge¢ gocukluk déneminde ya da addlesan dénemde Urolojik
konsitiltasyon igin getirildikleri zaman ortaya ¢ikar. Bu bireyler, yetistiriimis olduklar cinsiyete uyum saglamayi

basaramazlar, cinsel performans gdsteremezler ya da hala neoplastik potansiyeli olan gonadlara sahip olabilirler.
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DAH bulunan kadin hastalar, giris yerinin dar ve vajina agikliginin yetersiz olmasi nedeniyle cinsel iligki
sirasinda guclik yasadiklarindan yakinabilirler. Hasta, gerekirse genel anestezi altinda, dikkatle muayene
edilmelidir ve (revizyon) vajinoplastinin gerekip gerekmedigini degerlendirmesi igin bir jinekolog ¢agriimalidir.

DAH bulunan erkek hastalar, hizli blylime, killanma ve zamanindan énce ergenlige erme gibi asiri
androjen Uretimi belirtileri gésterebilirler. Steroid tedavisi, bu bireylerin zamanindan énce ergenlige ermesini ve
epifizlerin erken kapanmasini durduracaktir.

5a-rediktaz eksikligi nedeniyle yalanci hermafroditlik bulunan ve kiz olarak blyuttlmuis olan erkekler,
ergenlik gaginda TST’ye bagimli ikincil karakteristikler gelistirirler. Bu bireylerin davranislar saldirgan bigimde
erkeksidir, “klitoris” blyur, ses gatlak ¢ikar ve blinye yapisi agikga erkeklik 6zellikleri kazanir, ama akne ya da
suratta killanma olmaz. Dikkatli Urolojik muayene, yiksek konumlanmig testislerin varligini agiga cikarir. Bu yasta
cinsiyetin yeniden belirlenmesi sorunu, uzun uzadiya tartismalara konu olabilir. Aralarinda bir psikiyatristin de
bulundugu bir uzmanlar kurulunun ¢ocugu yeniden degerlendirmesi zorunludur.

16.4  Tedavi

Belirsiz cinsel organlarla ilgili problemler, hizli ve dogru bir taniya ulasiimasi i¢in, ilke olarak, bir uzmanlar kurulu
tarafindan ele alinip ¢6ztime kavusturulmalidir. Bu kurul igcinde Grologlar &nemli bir rol oynar. Bu hastalarda
muUmkin olan en iyi tedavinin ve sonucun basariimasi igin, Urologlarin yenidogan uzmanlariyla, endokrinologlarla,
genetikgilerle ve psikiyatristlerle yakin igbirligi icinde calismalari gerekir.

16.4.1  Genitoplasti (cinsiyet degdistirme)
Maskdilizan (erkeklestirici) genitoplasti asagidaki agsamalar igerir.

o Yasamin erken déneminde hormon terapisi birgok doktor tarafindan savunulmaktadir. Normal penis
buyUkligune ulasilabilecegini gosteren kanit dliizeyi dusuktar.
° Mdllerian kanal yapilarinin kesilip ¢ikariimasi. Bu gereklidir, ¢link, birinci olarak, daha sonra yapilacak

Uretroplasti mevcut bir vajinal yapi (psédokolpos) iginde infeksiyona ve idrar tutulumuna neden olabilir
ve ikinci olarak, korunmus bir Millerian yapinin daha sonraki bir yasta tesadifen kesfedilmesi hastanin
cinsiyeti konusunda sorularin dogmasina yol acabilir.

° Chordee’nin serbestlestirildigi ve skrotal deformitelerin duzeltildigi Uretroplasti.

° Korunacak olan testisler igin orsidopeksi.

DAH’de feminizan genitoplasti, hastanin genel durumu, kan basinci ve elektrolit dengesi sistemik steroid
substitlisyonu ile stabilize edildikten sonra uygulanmalidir. Bu, cogunlukla, yasamin ikinci ya da tGglncu ayi
civarinda gergeklestirilir. Bununla birlikte, ergenlik caginda vajinal agikligin yeniden degerlendiriimesine ve
(revizyon) vajinoplastiye gerek duyulabilecegi konusunda ailenin uyariimasi gerekir.

16.4.2  Gonadlarin ¢ikariimasi icin endikasyonlar
interseks bulunan hastalarin gonadlarinin asagidaki durumlarda gikariimasi gerekir.

Bireyin yetistirildigi cinsiyete uygun olmayan gonad tipi. Kiz olarak yetigtirilecek olan erkek yalanci
hermafroditlerde ya da uyumsuz gonad dokusunun gerekli oimadigi gergek hermafroditlerde gonadlarin
cikariimasi gerekir.

Malignite (gonadoblastom/disgerminom) riskinin yiksek olmasi. Yiksek bir malignite riski, karma gonad
disgenezisi bulunan hastalar ile gercek gonad disgenezisi ve 46XY karyotipi bulunanlarda 6zellikle gegerlidir,
Androjen reseptori duyarsizligi bulunan erkek yalanci hermafroditlerde ve 46XY karyotipine sahip olan gergek
hermafroditlerde bu risk daha dustktir. Gonad timérleri ergenlik ¢agi sonrasina kadar gelismedigi icin,
gonadlarin ¢ikariimasi ergenlik sonrasina kadar ertelenebilir.
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Baskanin notu

Bu makalenin amaci, genel pratisyenler icin pratik ve on nitelikte bir yaklasimi ana gizgileriyle ortaya koymaktir.
Bu bozuklugun karmasik ve ender olmasi nedeniyle, ilgili hastalar, multidisipliner bir yaklasim uygulama olanagi
bulunan belirlenmis merkezlere sevk edilmelidirler.

Cocuklarda interseks problemlerinin Ustesinden gelinmesi, yogun olarak tartisilan bir konudur. Cinsel
organlari belirsiz olan ¢ocuklarin cinsiyetinin belirlenmesi, ilgili aileler igin zor bir karar olma niteligini korumaktadir
ve profesyoneller ile kendi kendine yardim gruplari arasinda tartismalara konu olmaktadir. Bu durumla basa
cikmaya yonelik glincel yaklasim, ebeveynlerin ve hekimlerinin erken karar vermelerinin gerekli ve uygun oldugu
tezine karsi ¢ikmaktadir. Geciktirilmis tedavi, cocugun durumuyla ilgili bilgilerin tam olarak agiklanmasini ve tim
cerrahi girisimlerin hic degilse ergenlige kadar ertelenmesini gerektirir. interseks ile basa ¢cikma konusunda yeni
duzenlenen bir uzlagsma toplantisinin raporu henliz yayimlanmamistir ve bu rapordaki verileri kilavuzlarmizin
gelecek strtimlerine dahil edecegimizi distinlyoruz.

Grubumuzun Uyelerinden birisi olan Profesor Phillip Androulakakis, bu belge tamamlanmak tzereyken
vefat etmistir. Onun 6zel uzmanhigini ve bu kilavuza yaptigi katkiyi, 6zellikle de anormal cinsel farklilagsma
konusuna yaptig katkiy takdirle anmamiz gerekiyor. Onu ¢ok 6zleyecegiz.
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17. METINDE KULLANILAN KISALTMALAR

Bu liste, en yaygin kullanilan kisaltmalarin timuind kapsamamaktadir.

AGS
AIY(S)
AKTH
AMH
ARM
BT
CRP
DAH
DDAVP
DHTST
DMSA
EMG
ESR
ESWL
FSH
GnRH
hCG
ICCS
IVU
iy

LH
LHRH
MRG
MSS
PNL
RKC
RN
RNS
RTA
Tc-MAG3 (99m)
TIP
TAK
TST
UPB
URS
us
VSUG
VRR
VUR
vUS
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adrenogenital sendrom

alt idrar yolu (semptomlari)
adrenokortikotropik hormon

anti-Mdillerian hormon

anorektal malformasyon

bilgisayarli tomografi

C-reaktif protein

dogumsal adrenal hiperplazisi
desmopressin

dihidrotestosteron

dimerkaptostiksinik asit

elektromiyografi

eritrosit sedimantasyon hizi
ekstrakorporeal shockwave (sok dalgasi) ile litotripsi
folikdl stimtlan hormon

gonadotropin saliverici hormon

insan koriyonik gonadotropin

Uluslararasi Gocuk Kontinans Dernegi (International Children’s Continence Society)
intravendz Urogram

idrar yolu infeksiyonu

|iteinizan hormon

|Uteinizan hormon saliverici hormon
manyetik rezonans goruntileme

santral sinir sistemi

perkitandz litolapaksi

randomize kontrollli tedavi ¢aligsmasi

reflli néropatisi

radyonklid sistografi

renal tubuler asidoz

teknesyum-99m merkaptoasetiltriglisin (MAG3)
tUbdllerize insize edilmis Ureteral pleyt
temiz kendi kendine aralikl kateterizasyon
testosteron

Ureteropelvik bileske

Ureterorenoskopi

ultrason

voiding sisto-Uretrografi

vezikorenal refli

vezikoureteral refll

voiding Urosonografi
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