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Megalouretra: Bir olgu ve literatiiriin g6zden gecirilmesi

Megalourethra: a case report and review of the literature
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Ozet

Megalouretra penil uretranin nadir gérilen konjenital bir
anomalisidir. Burada skafoid megalouretra tanili has-
tamizi literatir egliginde tartisarak sunduk. Antenatal
ultrasonografide bilateral hidroureteronefroz saptanan
olgunun postnatal fizik muayenesinde, penis ventralinin
cocuk iserken daha belirgin olmak Uzere bombelestigi
dikkati cekmistir. Postnatal ultrasonografide bilateral hid-
roureteronefrozun devam ettigi anlasiimistir. Miksiyonel
sistouretrografide vezikoureteral refli lehine bulgu izlen-
memistir. Sistolretroskopide anterior uretranin asiri dilate
oldugu izlenmistir. Tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlari
nedeniyle dogumdan 2.5 ay sonra vezikostomi agiimigtir.
Vezikostomiden sonra Ust Uriner sistemdeki dilatasyon
gerilemig, 8 ay sonra olguya rediksiyon uretroplastisi,
vezikostomi kapatiimasi ve siinnet iglemleri uygulanmig-
tir. Miksiyonel sistouretrografide postmiksiyonel rezidu
izlenmemis ve mesane kapasitesi normal olarak deger-
lendirilmistir. Sonug olarak penis deformitesinde megalo-
uretra tanisi géz 6nunde bulundurulmalidir.

Anahtar sézciikler: Enfeksiyon; megalouretra; triner anomali.

Abstract

Megalourethra is a very rare congenital anomaly of penile
urethra. Herein, we report a case of scaphoid megalo-
urethra and reviewed the literature. Antenatal ultrasono-
graphic evaluation revealed bilateral hydroureteronephro-
sis. On postnatal physical examination, penile shaft was
found to be dilated ventrally which became more evident
during micturition. Bilateral hydroureteronephrosis per-
sisted on postnatal ultrasonograhic examinations. Voiding
cystourethrography did not reveal out vesicoureteral
reflux. On cystourethroscopy, anterior urethra was found
to be extremely dilated. Due to recurrent breakthrough
infections, vesicostomy was performed after 2.5 months.
After vesicostomy, upper urinary dilation progressively
regressed; and reduction urethroplasty, urinary undiver-
sion, and circumcission were performed at postnatal 8
months. Bladder capacity was found to be normal without
post-void residual on voiding cystourethrography. As a
conclusion, megalourethra should be considered in the
differential diagnosis of penile deformity.
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Uriner sistemde bdbreklerden testislere kadar olan
kisimdaki organlarda say1, voliim, yap1 ve lokalizasyon
anomalileri goriilebilmektedir. Bu organlar igerisinde
uretrada anomali goriilme oraninin diger yapilara gore
nispeten fazla oldugu bilinmektedir. Uretra anomalileri
daha ¢ok arka uretra valvleri, hipospadias, epispadias ve
uretral divertikiiller olarak kargimiza ¢ikarken megalo-
uretra oldukg¢a nadirdir ve ilgili yaymnlar daha ¢ok olgu
sunumlart ya da kiiciik seriler halindedirler.

[k olarak Nesbit tarafindan tanimlanan megalou-
retra penil uretranin ¢ok nadir goriilen konjenital bir
anomalisi olup literatiirde giiniimiize kadar yaklasik
80’e yakin olgu bildirilmistir.''! Bu ¢aligmada skafoid
megalouretra tanisiyla klinigimizde tedavi ve takibi
yapilan bir olgu literatiir esliginde sunulmaktadir.

Diizeltme sonrasi kabul tarihi (Accepted after revision): 16.06.2009

Olgu sunumu

Rutin gebelik takipleri sirasinda erkek fetusta 24
haftada yapilan ultrasonografi (USG) incelemesinde
sag renal pelvis on-arka capt (RPAPD) 12 mm, sol
RPAPD 10 mm, sag iireter ¢capt 3 mm ve sol {reter
capt da 5 mm olarak tespit edilmis olup, bu tarihten
sonra olgunun kontrollere gelmedigi ve 34 haftada
prematiire dogum oldugu anlasilmistir. Hastanin fizik
muayenesinde penisin bir kese seklinde genislemis
oldugu dikkati cekmis olup globe vezikale saptanma-
mustir (Sekil 1). Dogum sonrasi erken donemde ¢eki-
len miksiyonel sistouretrografide (MSUG) eksternal
meadan verilen kontrast maddenin penis kokiine
kadar bir kese icerisinde biriktigi ve mesaneye ¢ok az
miktarda kontrast madde gecisi oldugu saptanmustir.
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Reduksiyon uretroplastisinden énceki géranim.
Penis ventralinde sakkiler genisleme dikkati cek-
mektedir.

Sekil 1

Bu bulgular nedeniyle yapilan sistoliretroskopide
anterior uretranin genis ve dilate oldugu izlenmistir.
Dogum sonrasi 2. ayda yapilan USG incelemesinde
ise, RPAPD’nin sag tarafta 13 mm, sol tarafta 16 mm
oOl¢iilmesine ilave olarak her iki tireterin dilate oldugu
izlenmistir (sag: 10 mm, sol: 9.5 mm). Dogum sonra-
st 2. ayda yapilan DTPA (dietilen triamin pentaasetik
asit) incelemesinde sag ve sol bobrek fonksiyon-
lar1 sirast ile %54 ve %46 olarak tespit edilmistir.
Uygulanan profilaktik antibiyoterapiye ragmen sik
tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonlar1 gecirmesi nede-
niyle olguya 2.5 aylikken vezikostomi iglemi yapil-
mustir. Postoperatif birinci ayda yapilan iiriner sistem
USG incelemesinde iki tarafli grade 1-2 dilatasyonun
(sol RPAPD: 12 mm) devam ettigi saptanmasina
ragmen postoperatif 6. ayda yapilan USG’de sag
taraftaki dilatasyonun kayboldugu tespit edilmistir.
Vezikostomi agilmasindan 8 ay sonra olguya rediiksi-
yon uretroplastisi, vezikostomi kapatilmasi ve stinnet
islemleri uygulanmis (Sekil 2, 3) olup operasyondan
bir ay sonra yapilan kontrolde penisin normal sekilde
oldugu gozlenmistir (Sekil 4). Ikinci ameliyatin 3.
ayimnda ¢ekilen MSUG’de vezikoiireteral reflii saptan-
mamis, postmiksiyonel rezidii izlenmemis ve mesane
kapasitesi normal olarak degerlendirilmistir.

Tartisma

Korpus spongiozum ve bazen de korpus kaver-
nozumun defektif gelisiminin neden oldugu nonobs-
triiktif uretral dilatasyon olarak tanimlanan bu ano-
malinin baglangigta sakkiiler uretral divertikiiliin bir
tipi oldugu diisiiniilmesine ragmen giiniimiizde pato-
lojik bulgular ve etyoloji agisindan tamamuyla farkl
bir anomali oldugu kabul edilmektedir.>*) Konjenital
megalouretranin spesifik embriyolojik nedeni heniiz
aciklanamamistir. Giiniimiizde en c¢ok kabul goren

Peroperatif gorunt. Defektif korpus spongiozum

Sekil 2 kusunun neden oldugu ventral protuberans.

teori fallusun mezenkimal dokularindaki migras-
yon, diferansiyasyon ve gelisimindeki defekttir.>*3]
Glaniiler uretranin gecikmis kanalizasyonuna bagh
olarak gelisen gecici uretral obstriiksiyon One siiriilen
teorilerdendir. Stephens ve Fortune ise megalouretra-
st olan iki fetusun otopsisinde distal uretral epitelyal
tika¢ bularak bu teroriyi desteklemislerdir.l®’ Uretral
anomalinin siddeti obstriiksiyonun siiresi ile orantili
bulunmus ve fuziform megalouretrada kanalizasyon-
daki gecikmenin daha uzun siirdiigli 6ne stiriilmiistiir.
Vakalarin ¢ogunlugunda eslik eden koronal hipospa-
dias olmasi, glaniiler uretradaki kanalizasyon defekti
teorisini desteklemektedir. Embriyolojik sebep ne
olursa olsun megalouretra ¢ok nadir goriilen, heredi-
ter predisposizyon tagimayan sporadik bir anomalidir.

Dorairajan 1962°de uretrografik bulgulara gore
konjenital megalouretray1 skafoid ve fuziform olmak
tizere ikiye ayirmistir.” Calismamizdaki hastada oldu-
gu gibi daha sik karsilasilan skafoid tipinde spongioz
dokudaki yetersizlige bagli olarak iseme sirasinda
penis ventralinde siskinlik ve dorsalinde deviasyon
goriilmistiir. Skafoid megalouretrada korpora kaver-
nozada defekt yoktur. Fuziform megalouretrada ise
korpora kavernozadaki ilave fokal defekte bagl ola-
rak uretra halkasal bir sekilde balonlasir.

Konjenital megalouretra basta prune belly send-
romu olmak iizere renal agenezi, hipospadias, primer
obstriiktif megaiireter, hidronefroz, vezikoiireteral
refld, renal displazi, kriptorsidizm, anorektal ve kar-
diak anomaliler gibi konjenital anomalilerle birlikte
bulunabilir.>>"" Komorbiditeler fuziform varyantta
daha sik goriiliir ve daha siddetli olur. Skafoid mega-
louretrada %60’a varan oranlarda bobrek yetmezligi
ve/veya Olim goriilebilir. Calismamizdaki hastada
megalouretra haricinde bir anomali bulunmamaktadir.
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Peroperatif goriintller. Fazla dokunun eksize
edilmesini takiben, uretranin kateter etrafindan
tibularize edilmesi.

Sekil 3

Reduksiyon uretroplastisinden sonra penisin
gOrinumd.

Sekil 4

Megalouretradaki primer defekt korpus spongio-
zumdaki yetersiz gelisim oldugundan destek doku-
sunun olmayisina bagli olarak uretrada masif distan-
siyon ve uzama meydana gelmekte ve bu durumda
iseme ile beraber artarak gollenmeye ve terminal
damlamaya neden olmaktadir. Anterior uretradaki
belirgin dilatasyona ragmen glaniiler uretra vakala-
rin ¢ogunda normal kalibrasyona sahiptir. Vakalarin
cogunlugu erken neonatal donemde belirgin bir penil
deformite ile fark edilir. Fallus palpasyonunda penil
uretra ventralinde, distale dogru belirginlesen defektif
doku oldugu anlagilabilir. Skafoid varyantta kaverno-
zal doku dorsalde palpe edilebilir. Fuziform varyantta
ise palpe edilebilen internal yap1 yoktur.”? Tiim has-
talar uriner ultrasonografi, MSUG ve biokimyasal
testler ile eslik eden anomalileri ve siddetini saptaya-
bilmek i¢in degerlendirilmelidir.*?!

Cerrahi tedavinin temel amaci idrar drenajini art-
tirmak ve kozmetik agidan penil deformiteyi diizelt-
mektir. Eslik eden anomalilerin tedavisini uretral
rekonstriiksiyondan dnce gerceklestirmek gerekebilir.
Megaoluretranin 6-12 ay arasinda diizeltilmesi One-
rilmektedir. Megaoluretranin cerrahi rekonstriiksiyo-
nunda Nesbit!!! tarafindan tarif edilen ve Kalicinski

ve ark.®! tarafindan gelistirilen rediiksiyon uretrop-
lasti ameliyati uygulanir. Nesbitt’in 1955 senesinde
tarif ettigi ve glinimiizde de megalouretranin cerrahi
tedavisinde siklikla tercih edilen bu yontemde uretral
kateter etrafindan longitudinal rediiksiyon uretroplasti
yapilmasi onerilmistir.l"! Skafoid varyantta uygulanan
reduksiyon uretroplasti ameliyatinin, basarili sonuglar
ile iligkili oldugu bildirilmistir.”'% Fuziform varyantta
destek dokusunun olmayis1 rekonstriiktif cerrahiyi
zorlastirir. Fuziform megalouretrada korpus kaverno-
zum defekti erektil disfonksiyona yol agar. Bu neden-
le fuziform varyantta bazi cerrahlar erken cinsiyet
degisimini 6nermek zorunda kalmiglardir. Fakat bu
hastalarda kozmetik ve fonksiyonel acgidan basarili
sonuglanan rekonstriiksiyonlar bildirilmistir. Fuziform
varyantin daha nadir goriiliiyor olmasi cerrahi tedavisi
hakkinda genelleme yapilmasini olanaksiz kilar. Her
vakanin tedavi yaklagimi farklilik gosterebilir.

Sonug olarak, 6zellikle peniste sislik ve deformite
ile bagvuran olgularda megalouretra tanisi géz oniin-
de bulundurulmalidir.

Cikar catismasi

Yazarlar, herhangi bir ¢ikar ¢atigmasinin s6z konu-
su olmadigini bildirmislerdir.
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