KONJENİTAL ÜROGENİTAL ANOMALİLER
BÖBREĞİN KONJENİTAL ANOMALİLERİ ve DİSGENEZİSİ

· BİLATERAL RENAL AGENEZİS: Potter Sendromu: İki taraflı böbrek yokluğu ile doğan bebeklerin pulmoner hipoplazisi de bulunduğundan doğumdan hemen sonra kısa süre içinde kaybedilirler. 

· Oligohidramniyos saptanır.

Bu bebeklerin özel yüz görünümü vardır. Bu nedenle Potter sendromu adı verilir:

· Gözler ayrık

· Epikantal katlantılar

· Düşük kulak

· Burun geniş ve basık

· Çene geridedir.

· Ekstremite anomalileri de olabilir.
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 POTTER SENDROMU
· TEK TARAFLI RENAL AGENEZİS: Genellikle tesadüfen başka nedenlerle yapılan incelemeler sırasında tanımlanır. Mevcut olan tek böbrek kompanstrist olarak hipertrofiye uğrar ve kostaların koruyucu etkisi dışına çıkarak ağır sporlarda zedelenme riski taşırlar. Bu nedenle seçilecek spora dikkat edilmesi gerekir. %15’inde vesikoüreteral reflü bulunabileceğinden dolayı araştırılmalıdır.

· RENAL DİSPLAZİ: Böbrek dokusunda primitif yapıların yer almasına displazi adı verilir. Displazi tüm böbrek dokusunu kaplayabileceği gibi bir parçasında da olabilir. Eğer kist içeriyorsa kistik displazi olarak adlandırılır. Eğer tüm böbrek kistik yapılardan oluşuyorsa buna multikistik böbrek hastalığı adı verilir ve üreterin yokluğundan kaynaklanır. Genellikle tek taraflıdır. Yenidoğan döneminde batında kitle yapan en önemli hastalıktır. 
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 MULTİKİSTİK RENAL DİSPLAZİ
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 MULTİKİSTİK BÖBREK
[image: image4.jpg]


 OTOZOMAL DOMİNANT POLİKİSTİK BÖBREK
· RENAL HİPOPLAZİ: Mevcut kaliks ve nefron sayısı olması gerekenin çok altındadır ve böbrek yapı olarak küçüktür. Mevcut olan nefron sayısının azlığı yanı sıra hipertrofiye olması nedeni ile oligomeganefroniya adı verilir. Segmental hipoplazi gösteren böbreklere Ask-Upmark böbrek adı verilir.
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 RENAL HİPOPLAZİ

· RENAL EKTOPİ: Böbreklerin normal anatomik bölgelerinin dışında yer almalarına renal ektopi olarak adlandırılır. Ektopik böbrekler pelvik, ilyak, torasik ve karşı taraf yerleşimli olabilir. Karşı tarafa yerleşimli olanların %90’ında füzyon vardır. 
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 EKTOPİK BÖBREK

· AT NALI BÖBREK: Horseshoe kidney: Böbreklerin alt uçları orta hatta birleşmiştir. 
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 AT NALI BÖBREK
RENAL ANOMALİ İNSİDANSI YÜKSEK OLAN DURUMLAR: 

· Tek umblikal arter

· Diğer organ anomalilerinin varlığında, özellikle

· Dış kulak anomalileri

· İmporfere anüs

· Skolyoz

· Multipl konjenital anomaliler

VEZİKOÜRETERAL  REFLÜ

· Üreterler mesanenin detruser adelesine yandan girer, adeleyi geçtikten sonra mukoza altında bir miktar ilerledikten sonra mukozayı geçerek mesaneye açılırlar. Mukoza altındaki seyir sırasında mukoza flap tarzında kapak işlevi görür ve mesane içindeki idrarın üretere kaçmasına engel olur. 

· Reflünün mevcudiyeti, idrar yoluna bulaşan mikroorganizmaların böbrek dokusuna ulaşmasında predispozan bir rol oynar. Gelişen piyelonefrit renal skarlara ve renal skarlarda böbrek fonksiyonlarının giderek bozulmasına neden olur. 

· End stage böbrek hastalıklarının yaklaşık %15-20’sinden vezikoüreteral reflü sorumludur. Bu duruma reflü nefropatisi adı verilir.

· Çocukluk çağı hipertansiyonun büyük bir kısmından vezikoüreteral reflü sorumludur.

· Vezikoüreteral reflü konjenital olup, %1 oranında görünür.

· Vezikoüreteral reflünün sınıflandırılması:

· Primer vezikoüreteral reflü: Üreterlerin mesaneye giriş açısındaki farklılıktan kaynaklanmaktadır. Gerek detruser adelenin gerekse de submukozal bölgede seyreden üreter parçası kısadır. Detruser adelenin longitudinal adele parçasının istirahat sırasında kasılı olması mesane içindeki idrarın yukarı kaçmasını engeller. Mesane içi basıncı işeme sırasında artmakta ve submukozal bölgedeki üreter parçasını sıkıştırarak idrarın geriye doğru kaçışını engellemektedir. Üreterlerin mesaneye girişinin daha dik ve submukoza seyirlerinin kısa olması sonucu idrarın geri kaçışı engellenememekte ve reflü oluşmaktadır. Bu durum yaş ilerledikçe anatomik açıdan düzelme olmakta ve reflü kaybolmaktadır. Genellikle 5 yaşına kadar düzelme gerçekleşir. Bu tür reflülerde kalıtımsal özellikler vardır.

· Sekonder vezikoüreteral reflü: Üreterlerin mesane duvarındaki seyirlerinde bir anormallik yoktur. Mesanenin fizyolojik boşalmasını engelleyen ve mesane içi basıncını artıran durumlarda ortaya çıkar.

· Mesane boynu obstrüksiyonu:

· Posterior üretral valv

· Üretral stenoz veya yapışıklık

· Nörolojik mesane

· Üreterosel

· Mesane divertikülü
· Vezikoüreteral reflünün derecelendirilmesi: Voiding sistoüretrografi ile derecelendirme yapılır. 

· 1. derece: Üreter alt ucuna kaçış vardır. Renal pelvise ulaşmaz. (A)

· 2. derece: Renal pelvis ve kalikslere kadar kaçak ulaşır. Ancak üreterde, pelvisde ve kalikslerde dilatasyon yoktur. (B)

· 3. derece: Kaçak renal pelvis ve kalisklere ulaşmış ve üreterde, pelvisde ve kalikslerde dilatasyon vardır. (C)

· 4. derece: Dilatasyon daha belirgin olup, kalikslerde küntleşme vardır. (D)

· 5. derece: Hidroüreteronefroz ve üreterde aşırı kıvrımlar vardır. (E)
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ÜRETEROPELVİK BİLEŞKE TIKANIKLIĞI: UPJ OBSTRÜKSİYONU
Çocukluk çağının en sık rastlanan tıkanıklığıdır. Grade 3 ve 4 hidronefroz ile birlikte üreterin gösterilememesi ile tanı konur.

· Antenatal USG

· Yenidoğanda ve bebeklerde karında kitle

· Karın, yan ve sırt ağrısı

· Ateşli üriner sistem enfeksiyonu

· Hematüri

POSTERİOR ÜRETRAL VALVLER
Prostatik üretra ile eksternal üriner sfinkter arasındaki bir bölgede idrar akımının ileriye geçişini engelleyecek kapakların bulunması sonucu mesanede idrar birikimi ve basınçla bunun üreterlere ve böbreklere yansıması sonucunda ortaya çıkan tablodur. Tıkanıklık derecesine göre klinik tablo renal displaziden normal renal fonksiyonlara kadar uzanan geniş bir spektrum oluşturur. Yenidoğan döneminde ilk idrarın geç çıkması, mesane bölgesinin dolu oluşu, oligohidramniyos önemli ip uçlarıdır. Voiding ile çok güzel tanımlanır. Maternal USG’de tanımlanabilir.

KONJENİTAL GENİTAL ANOMALİLER

FİMOZİS

Sünnet derisinin geriye doğru çekilememesine fimozis adı verilir. Yenidoğan döneminde glans epiteliyle prepüsyumun iç yüzünü döşeyen epitel birbirine yapışık durumdadır. 

Sünnet derisi 
· Yenidoğan bebeklerin ancak %4-5'inde tümüyle geri çekilebilir, %46’sında üretral meatusun görülmesi dahi mümkün olmaz. Bebek büyüdükçe, aslında fizyolojik bir durum olan yapışıklık giderek azalır. 

· Sünnet derisi 6 aylık bebeklerin %20-25'inde, 
· 1 yaşındaki bebeklerin %50'sinde, 
· 2 yaşındaki çocukların %80'inde ve 
· 4 yaşına gelen çocukların %90'ında tamamen geri çekilebilir. 
Fimozisin sınıflandırılması

· Fizyolojik fimozis: 3 yaşına kadar saptanan fimozisler fizyolojiktir. Fizyolojik fimozise sahip bebeklerdeki tek sorun, prepüsyum altında toplanabilecek smegmanın enfekte olarak balanite yol açabilmesidir.
· Patolojik fimozis: 3 yaştan sonra prepüsyumun geri çekilememesine, gerçek veya patolojik fimozis adı verilir ve bu çocukların sünnet edilmesi önerilir.
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PARAFİMOZİS

Parafimozis, prepüsyum derisinin glans penis arkasına kadar geri çekildikten sonra tekrar eski pozisyonuna getirilememesi ve glans penisin sıkışarak dolaşımının bozulmasıdır. Bu sıkışma ve dolaşım bozukluğu, glans penis nekrozuna neden olacak kadar şiddetli olabilir. Tedavisi, genel anestezi altında derinin eski pozisyonuna getirilmesi; bu başarılamadığı takdirde dorsal slit veya sünnet yapılmasıdır. 
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HİPOSPADİES

Hipospadias, anterior üretranın normal anatomik açılma yerinin daha alt kısımlarına açılması ile ortaya çıkan bir penis anomalisidir. Üretral meatus, penisin ventral yüzünde glansın hemen altından ciddi olgularda perineye kadar her hangi bir yerde olabilir. Bu anomalide penisin öne doğru bükülmesine neden olan “kordi (chordee) deformitesi” hemen her olguda değişik derecelerde mevcuttur. Hipospadiaslı çocukların üretral meatuslarına normal bir yerleşim kazandırılana kadar sünnet edilmemeleri çok önemlidir. Meatusu normal lokalizasyonda ancak “yarım sünnetli” veya “peygamber sünnetli” doğan bebekler kordi deformitesi açısından değerlendirilmek üzere mutlaka bir çocuk cerrahına danışılmalıdır. 
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EPİSPADİES

Epispadias üretral mea'nın penisin dorsal yüzünde değişik derecelerde proksimalde yer aldığı konjenital bir anomalidir. Bu anomalinin spekturumu prepusiyum altında gizlenmiş glanüler bir defektten mesane ekstrofisine kadar değişebilir.
LABİAL SİNEŞİ = LABİAL FÜZYON
Kız çocuklarında labia minörlerin sonradan birbirine yapışması ile oluşan ve sık görülen bir durumdur ve küçük kız çocuklarının genital bölgeleriyle ilgili sorunların %50’sini oluşturur. Olguların %30-60’ında idrar yolu enfeksiyonu vardır ve yapışıklığın giderilmesiyle enfeksiyonlar ortadan kaybolur. Yapışıklıklar genellikle çok ince bir zar halinde ve bir termometrenin ucuyla kolaylıkla açılabilecek kadar zayıftır.


  LABİAL FUSION

İMPERFORE HİMEN

İmperfore himen, yenidoğan döneminde maternal östrojene bağlı servikal müküsün himenin arkasında birikmesiyle (mukokolpos) veya pubertede menstrüasyon kanamasının vajen ve uterus içinde birikerek, suprapubik kitle (hematokolpos), basıya bağlı idrar retansiyonu ve karın ağrısıyla belirti verir. Tanı fizik muayene ve ultrasonografiyle koyulabilir. Tedavi himenin insize edilmesidir. 
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 HİDROKOLPOS



İMPERFORE HİMEN
MİKROPENİS

Penis boyu, gerdirilmek suretiyle ve kökü ile ucu arasındaki mesafe ölçülerek değerlendirilir. Bazen penis genital bölgedeki yağ dokusu içine “gömülü”dür. Bu durumda penis uzunluğunun daha dikkatli değerlendirilmesi gereklidir. Yenidoğan bir bebekte penis boyu 1.9 cm’den küçükse önemli bir sorun var demektir ve mutlaka ileri inceleme yapılmasına ihtiyaç vardır. Bir çocuğun penis boyu kendi yaşına uyan en küçük penis boyundan kısa ise mikropenis var demektir.

İNMEMİŞ TESTİS

Skrotum içinde testisin bulunmaması 

· İnmemiş testis

· Retraktil testis

· Testisin hiç oluşmamış durumundan birine bağlıdır.

İntrauterin hayatta testisler karın içinde oluşur. Gestasyonel yaş ilerledikçe aşağıya doğru hareket eder. Skrotum içine iner. İniş yolunda oluşan hormonal ve mekanik sorunlara bağlı testisler skrotuma ulaşamayabilir.

· Term bebeklerin %3.4’ünde, prematüre bebeklerin %30’unda inmemiş testis tespit edilir. 

· Term bebeklerde doğumdan sonraki 3 aylık dönemde inmemiş testislerin büyük bir kısmı yerlerine yerleşir ve 3. ayın sonunda inmemiş testis oranı %0.8’e iner. 6. aydan sonra inmemiş testisin inme olasılığı hemen hemen yoktur.

· Çift taraflı inmemiş testis oranı %10 kadardır.

· İnmemiş testis genellikle inguinal kanal içinde yer alır. %5 vakada karın içindedir. %5 vakada da intrauterin testis torsiyonuna bağlı yoktur.

· İnmemiş testise bağlı gelişebilecek riskler:

· İnfertilite: Skrotumdaki ısı ile vücut içi ısısı arasındaki sıcaklık farkı testis hücrelerinin yıllar içinde atrofiye uğramasına neden olur. Daha az olmakla birlikte diğer tarafta da atrofi bulguları 4-7 yaş arasında saptanabilir. Bu değişiklikler doğumdan sonraki 6-12 ay içinde başlar. Tedavi edilmiş bilateral inmemiş testisli hastalar arasında fertilite oranı %50-65 arasında iken tek taraflı olanlarda bu oran %85 kadardır. 

· Malignansi: İnmemiş testislerde malignansi riski 4-10 kat kadar yüksektir. 

· Torsiyon: İleri derecede hareketli olan inmemiş testislerde torsiyon riski yüksektir.

· Psikolojik etkiler

· Retraktil testis: Bazı çocuklarda kremasterik reflekse bağlı muayene sırasında testisler yukarı çekilir. Ancak tutulup rahatlıkla skrotum içine çekilebilir. Buna retraktil testis adı verilir. 6-12 ay aralarla kontrolleri yapılmalı ve olayın kazanılmış inmemiş testis olmadığından emin olunmalıdır. Retraktil testislerde infertilite ve malignansi riskleri artmamıştır.

· İnmemiş testisde tedavi: 

· Orşiyopeksi: Testislerin skrotuma cerrahi olarak indirilme işlemidir. 9-15 ay arasında gerçekleştirilmelidir. Testis ve spermatik kord stabilize edilir ve indirekt inguinal herni tamiri yapılır.

· Palpe edilemeyen inmemiş testislerde daignostik laparoskopi ile testis yeri belirlenmeye çalışılır. Atrofik olmayanlar yerine indirilmeye çalışılır. Atrofik olarak ise eksize edilerek çıkartılır.

HİDROSEL

Testisler batın boşluğundan skrotuma precessus vaginalis boyunca hareket ederek inerler. Peocessus vaginalis testisler aşağıya indikçe yukarıdan tamamen kapanırlar. Eğer skrotum da tunika vaginalis içinde sıvı kalırsa buna hidrosel adı verilir ve ağrısız şişlik şeklinde yenidoğan döneminde görülür. Bu sıvı genellikle 1 yaş sonuna kadar emilerek kaybolur. Hapis olan sıvının miktarı ve hapis olduğu yere göre değişik görüntüler arzedebilir. Tunika vaginalis tamamen açık ve sıvı abdominal boşluğa geçerek skrotal hacimde küçülme saptanıyorsa buna communicating hidrosel adı verilir ve inguinal herni ile birliktedir. Bu tür vakalar 1 yaş öncesi ameliyatla düzeltilmesi uygun olur. Skrotal hacimde değişiklik olmayanlarda tunika vaginalisin üst kısmı kapalıdır ve karın boşluğu ile irtibatı olmadığından fıtık durumu eşlik etmez. Bunlarda 1 yaş sonuna kadar beklenmelidir. İğne ile boşaltma yoluna gidilmemelidir.
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[image: image25.emf] Hidroselde transluminasyon

İNGUİNAL HERNİ

· Testislerin aşağıya inişi süreci sonrasında processus vaginalis üst taraftan kapanması gerekirken kapanamayıp açık kalması sonucu oluşur. Konjenitaldir. Konjenital indirekt herni olarak da adlandırılır. Adelede bir zayıflık durumu yoktur (erişkin tipi). Açık kalan processus vaginalis içine sıvı ve karın içi organları sarkabilir. Hatta skrotuma kadar inebilir. 

· İnguinal herniye bağlı gelişen morbiditeler:

· İnkarserasyon

· Strangulasyon

· Gonadal infark

· Bağırsaklarda infark

· Klinik belirtileri: 

· Kasıkta şişlik ile kendini belli eder. Bazen skrotuma kadar inebilir. Ikınma (ağlama, öksürme, ağır kaldırma) ile belirgin hale gelebilir. İntermintant karakterlidir. 

· Muayenede küçük çocuklarda ağlarken inguinal bölge gözlenmelidir. Büyük çocuklarda ıkındırma ile ortaya çıkartılabilir. Bu durumlarda saptanamayan şişliklerde bile ailenin verdiği öykü ve tanımlama tanı için yeterlidir.

· Sürekli ağlayan bebeklerde mutlaka inguinal bölge gözden geçirilmelidir:

· İnkarsere inguinal herni: Açık kalan processus vaginalis içine giren yapıların sıkışıp kalması ve geri dönememesi durumudur. İnce bağırsak, appendix, Meckel diverdiküli, omentum, kolon, over, fallop tüplerinden biri veya bir kaçı girip sıkışabilir.

· Strangüle inguinal herni: İnkarsere herni durumundaki organlarda dolanım bozukluğu sonucu iskemik ve gangrenöz değişikliklerin oluşması halidir.

· İNGUİNAL HERNİ TEDAVİSİ:
· Tedavisi cerrahidir. Spontan düzelme olmaz.

· İnkarsere olmadan cerrahi yolla düzeltilmelidir.

· İnkarsere olanlarda acil cerrahi müdahale gerekir.

· Redükte edilebilenlerde elektif cerrahi erkenden planlanmalıdır.

· Erken cerrahi yaklaşım inkarserasyon riskini ortadan kaldırır.

· Tanı konduktan sonra en erken dönemde cerrahi tedavi uygulanmalıdır.

· Karşı tarafta potansiyel inguinal herni olma olasılığı 1. yaşta %60 ve 2. yaşta %40 olduğundan bu tarafında cerrahi yolla değerlendirilmesi gerekir.
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