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DOGUSTAN DEV URETRA

CONGENITAL MEGALOURETHRA
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SUMMARY

Megalourethra is a rare congenital disorder involving the anterior urethra.Megalourethra
is subdivided into two types: Fusiform and scaphoid. Two cases of scaphoid type meg-
alourethra are reported. The first patient, a 5 weeks old infant diagnosed at birth as having
the prune belly syndrome was admitted to the hospital with vomiting and failure to thrive.
Intravenous pyelogram revaled marked dilatation of the left ureter and a bladder di-
verticulum. Micturition cystourethrography showed a sac-like dilatation of the penile ure-
thra. A penil urethrostomy was performed. His problems resolved and he was discharged
from the hospital on follow up on an outpatient basis. Later he underwent left ure-
teroneocystostomy and left orchiodopexy. Nesbitt procedure was planned but his family re-
fused it. The second patient, born to healthy parents after an uneventful pregnancy and de-
livery, was found to have an enlarged and deformed penis. The baby voided with a poor
stream and a concomitant swelling of the penis was noted. Retrograde urethrography
showed a sac-like dilatation of the penile urethra. Surgical revision was carried out a 2 stage
procedure and was completed (Nesbitt's operation) after 4 months.The patient did well post-
operatively and voided with a normal stream without any abnormality of the penil shaft.

(Key Words: Anomaly, Neonate, Prune Belly syndrome)

OZET

Dogustan dev tiretra, anterior iiretray: tutan nadir bir anomalidir. Fuziform ve skafoid tip
olmak iizere iki gruba ayrlir. Iki skafoid dev iiretra olgusu sunulmaktadir. Ilk olgu,
dogdugunda Prune-belly sendromu tanis: almis 5 haftalik erkek bebek olup; kusma ve kilo ala
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mama yakinmas: ile hastaneye yatirilmistir. Yapilan intravendz pyelogramda sol iireterde
genigleme ve mesane divertikiilii saptanmigtir. Iseme sirasmda gergeklestirilen incelemede ise
penil iiretrada kese seklinde genisleme gozlenmistir. Penil iiretrostomi yapilan olgunun
yakimmalar: gerilemis ve kontrollere gelmek {izere hastaneden ¢ikarilmigtir. Daha sonra olguya
sol ureteroneosistostomi ve sol orgidopeksi girigsimleri yapilmistir. Olguda Nesbitt girigimi
(uretroplasti) planlanmis ancak ailesi kabul etmemistir. Ikinci olgu, saglikli anne ve babadan so-
runsuz bir gebelik sonras: diinyaya gelen bebek olup, genis ve diizensiz bir penisi oldugu dik-
kati ¢ekmistir. Bebekte iseme sorasinda penisin ventral yiliziinde bir keselesme oldugu ve
idrarin damla damla geldigi gozlenmistir. Cerrahi diizeltme iki asamada gerceklestirilmis ve 4
aylik iken tamamlanmistir. Operasyon sonras: olgunun bir sorunu kalmamustir ve iseme, nor-
mal akimla peniste herhangi bir diizensizlik olmaksizin gerceklesmektedir.
(Anahtar Sozciikler: Anomali, Prune belly sendromu, Yeﬁidogan)

Dev iiretra; anterior tiretray: tutan ve
nadir goriilen dogustan bir anomalidir. Dev
tretra terimi ilk kez 1955 yilinda Nesbitt
tarafindan ortaya atilmusir (1,2,3). Iki tipte
dev tiretra tanumlanmustir: Fuziform ve ska-
foid (1,4,5). Fuziform tipte: penil tiretra bo-
yunca kaverndz ve spongioz yapilarm yok-
lugu s6z konusudur, bu yiizden penis, deri
ve mukozadan olusan gevsek ve uzamus

parken penis vetralinde balonlasma oldugu
dikkati ¢cekmis. Olgu 30 giinliik iken kusma
ve kilo almama yakinmasi ile GATA Cocuk
Saglig ve Hast. klinigine yatirilmistir. Yapi-
lan incelemelerde; idrar kiltirinde Can-
dida albicans ve Stafilokok aureus tiremistir.
Intranéz pyelogram ile birlikte gergekles-
tirilen iseme sistotiretrogramlarinda; sol hid-
rolireter, mesane divertikiilii ve anterior -

kege goruniimiindedir. Skafoid tipte ise; ka-
vernéz yapilar vardir ancak spongioz yapi-
lar bulber kisimda olmasma karsin penil
tretrada ya yoktur yada yeterince gelisme-
mistir (1,6,7). 1992 yilina kadar literatiirde
bildirilen olgu sayis1 70'i agmustir ve bunla-
rm ¢ogunlugunu skafoid tipte olgular olug-
turmaktadir. Ulkemizde de skafoid tipte me-
galotiretraya sahip iki olgu bildirilmigtir (E.
Mir ve Ark. 6. Uluslararasi Pediatrik cerrahi
kongresi, 1989 ve T. Dagh ve Ark. 4. Ulusal
Cocuk cerrahisi, 1984).

Bu yazida klinigimizde dev iiretra tanisi
konan ve birinde prune belly sendromu-
nunda birlikte oldugu iki skafoid dev tiretra
olgusu sunulmaktadir.

OLGU 1

B.B. (1987/1223) Normal spontan
dogumla diinyaya gelen 3200 gr. agirhginda
erkek bebek. Dogum sonrasi yapilan fizik
bakida; karin kaslarmnm gelismemis oldugu,
sag testisin kasik kanalinda bulundugu ve
penis boyunun 7.5X3 cm oldugu ve idrar ya

retrada genisleme saptand: (Resim 1). Tibbi

Resim 1: Prune-belly sendromlu olgumuzda sistolret-



SSK TEPECIK HAST DERG 1993 Vol. 3 No. 1-2-3

tedaviye kargm driner infeksiyonun ge-
rilememesi ve idrar gligliigiiniin devam et-
mesi {izerine lokal anestezi etkisinde iiret-
rostomi uyguland: (Mart 1987). Idrar yakin-
malar: gerileyen olgu periyodik kontrollere
getirilmesi 6nerilerek klinikten ¢karldi.
Idrar kiiltiirlerinde iseme giigliigii olmama-
sma kargin siirekli patojen bakteri {iremesi
tizerine 11 aylik iken mesane divertikiilii ek-
sizyonu ulgulandi. Kilo almas: ve genel du-
rumu diizelen olguya 18 aylik iken sol hid-
rotireter ve sol vezikoiireteral reflii nedeni
ile Leadbetter-Politano yontemi ile sol ure-
teroneosistostomi uyguland: (1988). Olgu 3
yasinda iken sol inmemis testis icin orsi-
dopeksi (1990) girisimi yapildi. Dev iiretra
icin Nesbitt operasyonu planlandi, ancak
aile sosyal sorunlari nedeni ile operasyonun
ertelenmesini 6nerdi. Olgu 1 yildan beri
kontrollere gelmemistir.

OLGU 2

AB (1992/816) 2200 gr agirhigmda 36 haf-
talik gebelik sonucu normal spontan dogum
ile diinyaya gelen erkek bebek; dogumdan
sonra 3. giin farkedilen idrar yaparken pe-
nisin sismesi ve aglama yakinmalar ile po-
liklinigimize getirildi. Daha o6nce bagvur-
duklar: saghk kurumunca siinnet 6nerildigi
belirtildi. Fizik bakida; penis boyutlarmm
6.5X3 cm olmas: disinda patolojik bulgu sap-
tanmadi. Idrar yaparken penisin ileri de-
recede balonlasma gosterdigi ve peniste dor-
sale dogru egrilme (kordi) gelistigi gozlendi
(Resim 2). Dev iiretra 6n tanisi konan olguya
iirosepsis riski gbzéniine alinarak; iiretra ka-
teterize edilmeden iiretrogram yapildi. Uret-
rogramda, penil {iretrada skafoid tipe uyan
genigleme saptandi, normal geniglikte olan
posterior iiretra goriintiilendikten sonra in-
celeme sonlandirildi. Olgunun disiik do-
gum kilolu ve hiperbilirubinemik olmas:
gbzoniine almarak lokal anestezi etkisinde
iiretrostomi uyguland: (Agustos,1992). Olas:
yandas anomalilerin arastirilmas: i¢in abdo-
men ultrasonografisi, intravendz pyelografi
ve sistoliretrogram incelemeleri gerceklesti-
rildi, herhangi bir patolojik bulgu sap-
tanmadi. Idrar yakinmalari kisa siirede
diizelen olguya 4 aylik iken Nesbitt operas-
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Resim 2: Olgu 2de idrar yaparken penisin gérinima

Resim 3: Nesbitt operasyonu sirasinda gevsek Uretra-
nin géranimu

yonu uyguland: (Arahk 1992) (Resim 3).
Postoperatif dénemde herhangi bir komp-
likasyon gelismemistir. Olgu halen iz tam
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rasyonu uygulandi (Aralik 1992) (Resim 3).
Postoperatif dénemde herhangi bir komp-
likasyon gelismemistir. Olgu halen izleme-
mizdedir ve herhangi bir yakmmasi yoktur
(Son kontrol Nisan 1993).

TARTISMA

Dev tiretranin etiolojisi bilinmemektedir.
Herediter bir hastalik olmadig dusuntl-
mektedir. Bildirilen olgularin sadece birinde
gebelik sirasinda kullanilan klomifen sug-
lanmigsa da baska bilinen teratojen ila¢ yok-
tur. Olgularmmizin Sykiisiinde gebelik sira-
sinda kullanilan herhangi bir ilag saptan-
mamugtir. Intrauterin dénemde geligsen vas-
kiiler bir yetmezlik varsaymu one stril-
miigse de kamitlanamamustir. Etyolojik ne-
den tiim iiriner sistemi de etkileyebilmekte-
dir (1). Erkek firetrasi, lirogenital segment-
ten koken almaktadir. Kaverndz yapilarm
erektil dokular: ve spongioz yapi, fetal ya-
samin 7. haftasinda tretral kivrimin iginde
yer alan mezodermal hiicrelerin farklilas-
masindan meydana gelir. Bu mezodermal
hiicrelerin farklilasmamas: ve tiretral epitele
yeterince destek saglayama-masi dev iiretra
olusumuna yol agmaktadir (8,9). Bu ylizden
dev iiretra gelisimsel mezensimal defektlerle
birlikte olabilir. Ornegin Prune-belly send-
romu ve posterior uretral kapak (valv) bu
defektlerdendir (1,8). Ilk olgumuzda dev
uretra prune-belly sendromu ile birlikte idi.
Dev firetranmn skafoid tipinde ikinci ol-
gumuzda da saptanan dorsal penil egrilik
(kordy) oldugu dikkati ¢ekmektedir. Bunun
nedeninin kaverndz yapilarin gelismesine
karsm spongioz yapilarin bulunmamas: do-
layist ile dengenin bozulmasi oldugu one
stirtilmektedir. (10). Dev tiretra ¢ogunlukla
yandas anomaliler ile karsimiza g¢ikmakta-
dir. Bazen yasamla bagdasmayan dogustan
anomaliler tedavi ve prognoz tlizerinde 6-
nemli rol oynamaktadir (5,6,11,12). Olgula-
rimizdan birinde olan iireter ve mesane ano-
malileri tedavi i¢in ardisik operasyonlar ge-
rektirmistir.
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Dev tiretrada penisin ventral yiizi, diz
ve gevsek goriiniimdedir ve iseme sirasmda
bu boltim idrarla dolarak siser. Bu bulgu ile
kolayca konabilir (1,2). Iki olgumuzda da bu
bulgu belirgin bir sekilde gozlenmistir. Ta-
niy1 kesinlestirmek igin yapilacak inceleme-
lerde; {iretranin Kkateterize edilmesinden,
urosepisise yol acabileceginden kacmilmali-
dir. Ya direkt mesane ponksiyonu ya da -
retra dig agzindan enjektorle radyoopak
madde verilerek {iretra gorintiilenmelidir
(9,12). Bu girisim 6ncesi profilaktik antibio-
tik uygulamas: 6nerilmektedir (7,12). Intra-
vendz pyelogram, sistoiiretrogram, bilgisa-
yarl tomografi ve ultrasonografi yardimui ile
basta tiriner sistem olmak iizere tiim sis-
temler olasi yandas anomaliler agismdan
aragtirilmalidir (1,4,11,12). Ozellikle birinci
olgumuzda bu aragtirmalar iiriner anoma-
lileri ortaya koymamizda yararli olmustur.
Son yillarda antenatal ultrasonografi ile dev
Uretra tanis: konabildigi bildirilmistir (13).
Dev tretranin yarattig: iseme giicliigii bazen
fimozisle karistirilmasina yol agmaktadir. Fi-
mozis sanilarak siinnet endikasyonu konan
olgularda, siinnete bagh tiretral fistiillerin
bildirilmesi bu konuda ¢ok dikkatli olun-
mas1 geregini ortaya koymustur. Bu komp-
likasyon &zellikle Gomco klempi yardimu ile
yapilan stinnetlerde ortaya ¢ikmustir (1,14).
Ikinci olgumuzda tiretra dig agzimnmn serbest
olmasi ve iseme esnasmda penis ventralin-
deki torbalasma derhal fimozis tanisinu ekar-
te etmistir.

Dev iiretranin cerrahi sagiltimi; kozmetik
goriniimii ve genislemis iretranin g¢apiu
diizeltmeye yoneliktir. Uretral rekonstriiksi-
yonun prensipleri Nesbitt tarafindan ortaya
konmustur (1,3,4,5). Ancak olgularimizda
da oldugu gibi birlikte agir anomalileri olan
yada genel durumu bozuk hastalarda; ilk
iglem olarak iiretrostomi girisiminin yapil-
masi, daha sonraki asamada da iiretral re-
konstritksiyonun uygulanmas: onerilmek-
tedir (9,12,15).
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