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HIPOSPADIAS
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Hipospadias (retranin inkomplet gelisimi ile karakterize konjenital bir de-
fekttir. Uretra penisin ventral yiiziinde normal lokalizasyonunun proksima-
linde veya perinede anormal aciim gésterir. Genellikle ventralde prepi-
siyum yoktur. Cilt ventral yiizeyde incedir ve anormal meatus ile glans-
arasinda uzanan fibrotik bir banti gevreler. Bu bant penisin ventral ylize-
yini kisaltarak bir kurvatiire veya kordiye neden olur. Meatus koronal
sulkusta veya penil saftin distal yarisinda oldugunda kordi olmayabilir.:

Hipospadias ile ilgili yayinlanan prevalans oranlar cok genis bir dagilim
gosterir ve 10.000 dogumda 5 ile 30 arasinda degismektedir? Rajfer ve
Walsh canli dogumlarin % 0.6 ile 0.8'inde bu anomaliye rastlandigimi bil-
dirmislerdir’ Ayrica hipospadias goriilme siklijinda giderek bir artis ol
dugu dikkati cekmektedir.}

Erkeklerde normal seksiiel farklilanma diizenli olarak ilerleyen bir seri ba-
samaklar sonucu gelisir. Kromozomal faktérlerin regiilasyonu altinda in-
diferansiye gonad gebeligin yaklasik 6. ve 7. haftalarinda testis yéniinde
farkhilanir. Bunu takiben erkeklerde pelvik bélge icerisinde iiretral yarik

birlesmeye baslar. Uretral yarigin birlesmesi herhangibir noktada durursa
hipospadias gelisir.

Hipospadias icin cesitli simiflandirmalar yapilmistir. En yaygin olarak asa-
gidaki simflandirma sekli kullaniiraktadir®: 1) glandiiler, 2) distal penil,
3) proksimal penil, 4) penoskrotal ve 5) perineal.

Hipospadias etiyolojisi hala karanhktir. Erkek dis genital organ farklilan-
masi fetal androjenler tarafindan baslatilir. Gelismedeki duraklama tretral

. * Ondokuz Mayis Univ. Tip Fak. Uroloji Anabilim Dall Ogretim Uyesi
% Ondokuz Mayis Univ. Tip Fak. Uroloji Anabilim Dali Aragtirma Gorevlisi
Thk Ondokuz Mayis Univ. Tip Fak. Uroloji Anabilim Dali Uzmani

495



yarikta bir fiizyon defektine yol agar. Bu inkomplet embriyolojik- gelisme:
1) fetal testis tarafindan anormal androjen salgilanmasi, 2) gelismekte
olan genitallerin target dokularinda androjene karst sinirh duyarlilik veya
3) testisteki Leydig hiicrelerinin erken rezoliisyonuna sekonder androje-
nik stimulasyonun prematiire sonlanmasina bagli olabilir.’

En olagan konjenital anomalilerde oldugu gibi hipospadias birkac farkh
sekilde gelisebilir. Komplike olmayan olgularin cok kiicitk bir kismi. an:
neye ilk trimesterde progestin verilmesinin, diger cok kiiciik bir kismi ise
seks kromozom anomalileri sonucudur. Bunun yamsira bilyiik bir cogunlugu
poligenik bir predispozisyon ile bilinmeyen. cevresel. faktorlerin her iki-
sini de kapsayan cok sayida etkenlere sahiptirler” Normal kosullarda anne
kanindaki hormonlar fetusun cinsel organ gelisimini bozmazlar. Anne sen-
tetik oral progestinler kullandiginda bu durum degisir. Bazi. annelere. abor-
tus tehdidi veya daha dnceki abortus oykisii nedeniyle progestin. tedavisi
verilir. Bu tir bir tedavi embriyoyu relatif olarak ylksek dozlarda ve uzun
siire progestinlere maruz birakir. Progestin ve dstrojen kombinasyonu. oral.
kontraseptifler erken gebelik déneminde kullanilabilir, ¢linki ilac alirken
hamile kalmak veya konsepsiyon gelistikten sonra ilag almaya baslamak
olasidir.. Bunun disinda progestiis ve dstrojen kombinasyonu gebelik testi
ilaglari kullanildiginda embriyo relatif olarak yitksek dozda hormonlara
maruz kalabilir® Ayrica bu ilaglar abortusu indiiklemek amact ile de kulla-
nilabilir. Aarskog 130 hipospadias olgusu izerinde yaptig: incelemede 6 an-
padias gelistigi bildirilmistir.! Bu' olgulardan lglince XX/XY mozaizmi ve
ostrojen kullandigini bildirmistir? Harlap ve calisma grubu progestin hor-
monunun teratojenik etkisine bagh olarak bu ilaci kullanan annelerin be-
beklerinde binde -127.7 oraninda malformasyon gorildigind rapor etmis-.
lerdir.’

Pek cok hipospadias olgusunda karyotipler normaldir. Bununla birlikte hi-
pospadias olgularinda kromozomal anomalilerin gesitli tipleri bildirilmisgtir:
Chen- sitogenetik olarak inceledigi 26 hipospadias olgusunun birinde XXY
seks komplemant ile birlikte C grubu kromozomlari tutan translokasyon, bi-
rinde trizomi 21 ve birinde de cilt kiltiriinde XX/XY mozaizmine karsdlk
periferal kan kiltiiriinde normal XY seks kompleman: tespit etmistir.”

Bir baska calismaya ait 5 olguda seks kromozom anomalisi sonucu hipos-
padias gelistigi bildirilmistir.! Bu olgulardan lciinde XX/XY mozaizmi ve
ikisinde- de XO/XY mozaizmi tespit edilmistir. :

Hipospadiasa ait calismalarda dikkati geken bir diger ilging nokta da pa-
tolojinin aile bireyleri arasinda daha fazla risk tasiyor olmasidir. Bauer.
hipospadias olgularinin % 25'inde ikinci bir, % 7'sinde ise lglncl bir
aile Uyesinin bu anomaliye sahip oldugunu bildirmistir.!* Bir baska aras-
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tirmada hipospadiasin % 1.4 oraninda gocuklarda, % 6 oraninda erkek kar-
deslerde gelisme riski oldugu rapor edilmistir.? Buna gére aile iyelerin-
den birinin affekte olmasi digerleri igin potansiyel bir risk olusturur. Birinci
derece akrabalar icin 30, ikinci ve Uglincii derece akrabalar icin 10 kat
daha fazla risk so6zkonusudur. Familyal izole hipospadiasin otozomal do-
minant veya Y kromozomuna bagh genetik gecis gosterdigi dne siiriiimils-
tir.” Hipospadias ve hipertelorizm disinda majér organ defektlerinin de
gbrildiigl hipertelorizm-hipospadias sendromunun X'e bagh veya otozo-
mal dominant gecis gdsterdigi bildirilmigtir.1415

Hipospadiasin degisik dereceleri pek ¢ok interseks olayimnin eksternal be-
lirtisidir."® Hipospadias ile birlikte gdrilen kriptorsitizm ve prostatik utri-
kulus dilatasyonu cinsel belirsizlik olarak kabul edilmektedir. Fenotip ola-
rak bir erkek olguda hipospadias oimadan veya hipospadias ile birlikte ge-
lismig miller kanali artiklarimin bulunmasi bu female yapilara karsi sup-
resyon icin fetal testisin etkin olmadigini gdsterir. Devine ve calisma ar-
kadaglari 44 hipospadias oigusunu {retroskopik olarak incelediklerinde
6'sinda (% 14) geniglemis prostatik utrikulus tespit etmislerdir.’® Bu pa-
toloji %, 57 oranminda perineal, % 10 oraninda ise penoskrotal hipospadiasta
gorilmiis, buna karsin penil hipospadias olgularinda hi¢ rastlanmamistir.
Ayni sekilde tkoma ve calisma arkadaslari 280 hipospadias olgusunun
84'inde (% 27.5) genislemis prostatik utrikulus tespit etmisler ve hipos-
padiasin siddeti ile prostatik utrikulusun dilatasyon derecesi arasinda bir
baglanti oldugu sonucuna varmislardir.”

Literatiirliin gdzden gecirilmesinde hipospadias ile birlikte genitoliriner sis-
temde ek anomalilerin gorilme sikhgi % 9 ile % 32.9% arasinda degis-
mektedir. Tespit edilen ek anomalilerin baslicalari kriptorsitizm, veziko-
treteral refli, ireter duplikasyonu, ireteropelvik obstritksiyon, posterior
tretral valv, ektopik bobrek ve unilateral renal agenezistir. Goriilen ek ano-
maliler hipospadiasin farkli tiplerinde relatif olarak esittir*® Hipospadiasta
ek patolojilerin tespit edilmesi amaci ile intravendz pyelografi (IVP) yapil-
mas! konusunda kesin goriis birligine varilamamistir. IVP yapilmasini 6ne-
renlerin pek cogu genel populasyona gére hipospadias olgularinda iist iiri-
ner sistem anomalilerinin insidansinin yiiksek olduguna inanmaktadirlar. Ru-
tin IVP yapilmasint énermeyenlerin diistincesine gére dnemli ek anomalile-
rin sayisi azdir ve bu tetkik cocukta tamamen tehlikesiz degildir. Neyman ve
Schirmer calismalarinda hipospadiasta % 24.5 oraninda ek konjenital ano-
mali tespit etmisler ve sessiz fakat potansiyel olarak yasami tehdit eden
anomalileri ortaya cikarmak igin titiz bir Grolojik inceleme yapma geregini
vurgulamiglardir” Falon ve calisma arkadaslari hipospadias olgularinda
radyolojik olarak % 10 oraminda ek anomali tespit etmisler ve bu patolo-
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jilerin % 62.5 kadarina cerrahi girisim yapimasi gerekmistir® Lutzker
hipospadiash cocuklarin IVP tetkiklerinin gdzden gecirilmesinde % 18 ora-
mnda ek genitoliriner sistem anomalisi tespit etmis ve bunlarin biiyiik bir
kismim herhangi bir tedaviyi gerektirmeyen anatomik varyasyonlar olarak.
degerlendirmistir® Bu arastirmaci noninvaziv bir yontem olan ultrasono-
grafinin anomalinin yerini ve seklini aciga cikarmada rahathkia kullanila-
bilecegini ve IVP'nin sadece anormal ultrasonografi bulgusu ve drolojik
semptomlart olanlarda basvurulmast gerektigini 6ne siirmistiir. Shelton ve
Noe semptomatik hipospadias olgularinda voiding sistotiretrografi ve ultra-
sonografi ile st Uriner sistemde olabilecek ek patolojilerin arastirilmasi
gerektigini belirtmistir.?

Genital bolge cerrahisi psikolojik olarak cocuk ve ailesi icin travmatik bir
olaydir. Hipospadias onarimi gibi cinsel organlara ait cerrahi girisime kar-
st ailelerin tepkisi diger cerrahi girisimlere karsi olandan daha farklidir.”
Anne ve baba sikhkla korku, Giziintli, kizginlk, endise ve reddetme gibi
karisik tepkiler icerisindedirler. Primer endiseleri cocuklarinin erkekligi
izerindedir, operasyon ile ilgili endigeleri ise minimaldir.?® Anne, babave
cocuk bir sirra sahiptirler. Bu sir milkemmel olmayan bir penis ile- ilgilidir
ve akrabalar veya arkadaslar ile paylasiimaz. Aile bazen bu sirr kendile-
rinden kaynaklanan bir defekt olarak gorebilir veya gecmisteki hatalari-
mn cezalandiriimast seklinde yorumlayabilir® Ailedeki endisenin gelecek
ile ilgili olmasina karsin, cocuktaki endise su anki durum ile ilgilidir ve
drinasyon (zerinde yogunlasmistir.

Hipospadias onarimi cocugun psikososyal gelismesinin fallik déneminde
yaptlacag icin 6zel bir risk tasir. Bu dénemde cocuk agrinin dizeltici cer-
rahi girisime mi bagh oldugu yada bir cezalandirma mi oldugu konusunda
yorumlama yetenegine sahip degildir® Kelalis ve calisma arkadaslart hi-
pospadias cerrahisi icin optimum yas! tespit ederken cocuklarin hospita-
lizasyona karsi gosterecekleri genel reaksiyonlar ile birlikte genital bolge -
cerrahisinin kendine ©zgl reaksiyonlarini da dikkate almak gerektigini vur-
gulanuslardir®® Pek cok yazarin birlestigi ortak konu genital organlara ait
elektif cerrahi icin psikolojik olarak en az zararli donemin ilk 6 ay ile 4.
ve 5. yaslar oldugudur* 6 yas sonrasi hospitalizasyon ve separasyon en-
diseleri azalma egilimi gosterse bile anksiyete bliylk olabilir. Baz1 yazar-
larin Gizerinde durdugu bir diger konu da hipospadias onariminin miimkin
oldugunca erken donemlerde yapilabilecegidir. Belman ve Kass 1 yasin-
daki hastalar ile 3 yasindakileri karsilastirdiklarinda teknik faktdrlerin
dnemli dlgliide farkli olmadigint gormaslerdir® Ayrica Manley ve Epstein
anestetik literatiirii incelemisler ve 1 yasinda daha ileri yaslara gbre da-
ha bliviik bir anestezi riski olmadigi sonucunu ¢ikarmislardir.®
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Hipospadias cerrahi onarimi iki amaca yoneliktir : 1) penisin diizlesmesini
saglamal ve 2) penisin distal ucunda intakt bir tretra ile hirlikte meatus
olusturulmalidir. Hasta gorilir gériilmez dncelikle kordi dizeltilmelidir. 2
Cerrahi girisim bir veya daha fazla seansta gerceklestirilebilir.

1‘0
11
12
13

14

EAYNAEKLAR '

King, L.R. Hypospadias - a one stage repair without skin graft based on
a new principle : chordee is sometimes produced by the skin alone,
J. Urol., 103, 660, 1970.

Aarskog, D. Current concepts in cancer : maternal progestins as a possible
cause of hypospadias, N. Eng. J. Med., 7, 300, 1979.

Rajfer, J. and Walsh, P.C. The incidence of intersexuality in patients
with hypospadias and cryptorchidism, J. TUrol. 116, 769, 1976,

Campbell, H., Newcombe, R.G. and Weatherall, J.A.C. Epidemiology of
simple hypospadias, Br. Med. J., 3, 52, 1973.

Devine, C.J. and Horton, C.E. A one stage hypospadias repair, J. Urol,,
85, 166, 1961.

Devine, C.J. and Horton, C.E. Hypospadias repair, . Urel,, 118, 188, 19717.
Genetics of hypospadias, Br. Med. J., 4, 189, 1972.

Oakley, G.P., Flynt. JW., and Falek, A. Hormonal bregnancy tests and
congenital mallormations, Lancet, 2, 256, 1973,

Harlap, S., Prywes, R. and Davies, A.M. Birth defects and oestrogens
and progesterones in bregnancy, Lancet, 1, 682, 1975,

Chen, Y_.C. and Wooley, P.V. Genetic studies on hypospadias in males,
J. Med. Genet., 8, 153, 1971.

Bauer, S.B., Bull, M.J. and Retik, AB. Hypospadias : a familial study,
J. Urel, 121(4), 474-477, 1979.

Angerpointer, T.J. Hypospadias - genelics, epidemiociogy and other
possible aetiological influences, 7, Kinderchir.,, 39, 112, 1984,

Page, L.A. Inheritance of uncomplicated hypospadias, Pediatrics, 63(5),
788-790, 1979.

da Silva, E.Q. The hypertolerism-hypospadias syndrome, Clin. Genet,,
23, 30, 1983.

499



15 — Noe, H.N., Peeden, J.N.,, Jerkins, G.R. et al. Hypertolerism-Hypospadias
syndrome, J. Urol, 132(5), 951-952, 1584.

16 — Devine, C.J., Gonzalez-Serva, L., Stecker, JF. et al. Utricular configuration
in hypospadias and intersex, J. Urol., 123(3), 407-411, 1980.

17 — Ikoma, F., Shima, H. and Yabumoto, H. Classification of enlarged pros-
tatic utricle in patients with hypospadias, Brit. J. Urol., 57, 334, 1985.

18 — McArdle, R. and Lebowitz, R. Uncomplicated hypospadias and anomalies
of the upper urinary tract, Urology, 59, 630, 1975.

19 — Neyman, M.A. and Schirmer, HK.A. Urinary tract evaluation in hypos-
padias, J. Urol., 94, 439, 1965.

20 — Fallon, B., Devine, C.J. and Horton, C.E. Congenital anomalies associated
with hypospadias. J. Urel, 116, 585, . 1976.

91 — Lutzker, L.G., Kogan, S.J. and Levitt, 8.B. Is routine intravenous ure-
graphy indicated in patients with hypospadias, Pediadtrics, 59(4), 630 -
633, 1977.

- 99 —. Shelion, B.T. and Noe, N. The role of excretory urography in patients
with hypospadias, J. Urel., 134, 97, 1985.

23 — Lepore, A.G. and Kesler, R.W. Behavior of children undergoing hypos-
padias repair, J. Urel, 122(7), 68-70, 1979.

24 — Robertson, M. and Walker, D. Physchological factors in hypospadas repair,
J. Urol,, 113, 698, 1975.

95 — Schultz, JR., Klykylo, W.M. and Wacksman, J. Timing of elective hypos-
padias repair in children, Pediatrics, T1(3), 342-351, 1983.

26 — Kelalis, P., Bunge, R, Barkis, M. and Perlmutter, A. The timing of
elective surgery on the genitalia of male children with particular re-
ference to undescended testes and hypospadias, Pediatries, 56(3), 479-
483, 1975.

97 — Relman, AB. and Kass, EJ. Hypospadias repair in children less than
1 year old, §. Urol, 128 (6), 1273-1274, 1982, :

28 — Manley, C.B. and Epstein, E.S. Early hypospadias repair, J. Urol., 125(5),
698-700, 1981. ‘

39 — Smith, D.R. Repair of hypospadias in the preschool child: a report of
150 cases, J. Urol, 97, 723, 1967.

30 — Culp, 0.8, Early correction of congenital chordee and hypospadias, J. Urol,,
) 65. 264, 1951.

500



