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Cocuk cerrahisi ve iroloji branslarinin ortak yandali olan ¢ocuk tirolojisi alaninda
glin gegtikee bilgi birikimi artmakta ve tedavi yaklasimlar: gekillenmektedir. Ancak artan
bilgi birikimine paralel olarak 6zellikle hekimlige yeni adim atacak olan tiim branglardaki
asistan meslektaglarimizin egitimlerinde kullanabilecegi kaynak sayisi yeterli degildir. Bu
kitabr hazirlamamizdaki amag ¢ocuk iirolojisi alaninda hekimlige yeni adim atacak olan
meslektaglarimizda farkindalik yaratmaktir.

Farkli brangslardaki meslektaslarimizin 6zverili caligmalariyla en giincel kaynaklar
kullanilarak, bilgi birikiminin ¢ok hizli oldugu ¢ocuk tirolojisi alaninda miétmkiin olan en
glincel kaynak olusturulmaya calisilarak degerli meslektaslarimiza sunulmustur. Elbette
bu kadar farli brang: bir araya getirmek, boliimlere karar vermek ve kitab1 kurgulamanin
zorlugu da ortadadir.

Kitabimizin asistan arkadaglarimizin egitimlerinde ve sonraki hekimlik yagamlarin-
da yol gosterici olmasini dileriz. Unutmamaliyiz ki her gegen giin yeni fikirler ve bilgi-
ler ortaya ¢ikmaktadir; bu yiizden giincel kalabilmek i¢in siirekli yeni yaynlar: takip et-
meliyiz.

Dog. Dr. ibrahim KARABULUT
Uzm. Dr. Hasan DELIAGA
Erzurum, 2023




Genital Sistem

€mbriyolojisi

Merve DURMUS KAYGISIZ

Embriyonun genetik cinsiyeti, fertilizasyon esnasinda sperm ve yumurtanin bir araya
gelmesiyle sekillenir. Babadan gelen mayozunu tamamlamis 22+X veya 22+Y genomik
yapi ile anneden gelen 22+X genomik yapinin birlesmesiyle olusan yavru 44+XX ile
kiz bebek, 44+XY ile erkek bebek halinde gelisimini siirdiiriir. Bu karmagik stirecte pek
¢ok genetik faktor rol oynar. Babadan gelen Y kromozonunun kisa kolu tizerinde bulu-
nan SRY geni testis belirleyici faktor (TBF)'dir. Fetusun cinsiyeti de bu faktor varligin-
da erkek, yoklugunda kiz fenotipinde farklilagir (1). Kizlarda 2 adet X kromozomu bu-
lunmasindan dolay1, bu kromozomlardan birisi inaktif olarak kalir (2). Cekirdekte yogun
sekilde boyanmis yapiya Barr cisimcigi denir. Barr cisimcigini iceren kromozom yapisi
inaktif formdadir (3).

GONADLAR

Embriyolojik gelisimin 6 ve 7. haftalarina kadar fetusda gonadal morfolojik bir degi-
sim gozlenememektedir (4). Bu dénemde diferansiye olmamis gonadlar ilk olarak epi-
telin proliferasyonu ve alttaki mezensimin yogunlagmas: ile bir ¢ift genital ya da gona-
dal ¢ikinti seklinde izlenir. Testis ve yumurtaliklarin gelisimi primiordial germ hiicrelerin
4 ila 6. haftalarinda yolk kesesinden genital ¢ikintilara dogru gocti ile indiiklenir (5,6).
Molekiiler olarak, kemik morfogenetik protein (BMP) 2, 4, 8b sinyalleri, WNT 3 sinyal-
leri PGH'lerin (primordial germ hiicreleri) gocii ile gonadlarin gelisiminde rol oynarlar
(4,7,8). Primordial hiicreler 5. haftada primitif gonadlara ulasirken 6. haftada ise genital
¢ikintilar istila ederler. Bu ¢ikintidaki mezodermin tizerini drten epitelin ¢ogalmasiyla ve
mezodermi delmesiyle primitif seks kordonlar: olusur (6). Bu sekilde heniiz farklanma-
mis gonadlarin eksternal korteksi ile internal medullast bulunur. Gé¢ eden germ hiicrele-
ri bu genital ¢ikint alanina ulagamazsa, germ ve mezoderm tizerindeki hiicreler arasinda
etkilesim olamayacagindan gonadlarin gelisimleri tamamlanamaz (9).

Erkek Gonad

Embriyo Y kromozomuna sahipse, erkek yoniinde ilerleyecek genetik faktorlere sahip
olmasi (SRY, H-Y, ZFY, ZFX) (10) sayesinde primitif seks kordonlari, testis ve meduller
kordonlar1 olusturmak tizere ¢ogalip medullanin igerisine dogru ilerlerler (9). Zamanla
artan SRY yogunluguyla birlikte, Sox 9 ekspresyonu indiiklenerek stromal hiicrelerin ser-
toli hiicrelerine doniigmesi saglanir (11). Seks kordonlar1 daha sonra i¢ kisimdan rete
testis tibiillerini dig kisimdan seminifer ttbiilleri olusturacak olan sirali hiicre gruplari
ile bir ag gibi yayilirlar. Ayrica endotel hiicrelerinin genital ¢ikintinin igine dogru ilerle-
mesiyle bu agsi yapilar birbirlerinden ayrilirlar. Tunika albuginea denilen yogun bir bag
dokunun gelismesiyle ise testis kordonlari ile yiizey epiteli (germinal epitel) birbirinden
ayirmis olur (12). Testisin medulla kisminda testis kordonlar1 yogun bir sekilde izlenir-
ken korteks kisminda testis kordonu izlenmez. Medulladaki bu kordonlar rete testis se-
kinde devam edip efferent kanallara birlesirler (13).

Gestasyonun 8. haftalarina dogru ilkel (primitif) germ hiicreleri taninir hale gelirler
ve sertoli hiicrelerinin prekiirsorleri oldugu diisiiniiliir (14). Seminifer tiibiilleri sperma-
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Pediatrik Uroloji icin
Ancstezi: Kapsamh

Bir Bakis Bolim 6

Berna ASIR

Pediatrik iiroloji anestezisi, ¢ocuklarin benzersiz ihtiyaglarinin kapsaml bir gekilde
anlagilmasini gerektiren 6zel bir tip alanidir. Bu makale, preoperatif degerlendirme, intra-
operatif yonetim ve postoperatif bakim dahil olmak iizere pediatrik tiroloji anestezisinin
farkli yonlerine kapsamli bir genel bakis sunmaktadir. Ayrica pediatrik tiroloji anestezi-
si sirasinda ortaya ¢ikabilecek potansiyel komplikasyonlar ve bunlarin nasil ele alinacag:
anlatilmaktadir.

AMELIYAT ONCESi DEGERLENDIRME VE HAZIRLIK
(PREMEDIKASYON)

Pediatrik tiroloji i¢in anestezi se¢imi ¢ocugun yasi, tibbi dykiisii ve uygulanan prose-
diriin tirtine gore yapilmalidir. Pediatrik tirolog ve anestezi uzmani ¢ocugun durumu-
nu degerlendirmek, uygun anestezi teknigini secmek ve perioperatif yonetimi planlamak
i¢in birlikte caligmalidir. Ebeveynlerin iglemden once anestezi segeneklerini pediatrik
tirolog ve anestezi uzmani ile degerlendirmesi, her se¢enegin risklerini ve faydalarini an-
lamas: ve bilingli bir karar vermesi 6nemlidir (1).

Mindr cerrahi planlanan, asemptomatik ve 6zge¢misinde ek problemi olmayan ¢o-
cuklarda hemoglobin ve hematokrit disinda bagka tahlil calisilmasina gerek yoktur (2).

Akut tonsillit, yeni baglayan tist solunum yolu enfeksiyonu, dinleme bulgusu ya da oksii-
ritkk varliginda operasyon ertelenmelidir. Bu durum da elektif cerrahiler 2 hafta sonraya erte-
lenir (3).

Premedikasyonda Kullanilan Tlaclar

Cesitli ilaclar premedikasyonda kullanilir, genel durumu bozuk olan ya da yenidoganlar
da premedikasyon uygulanmaz. Premedikasyon da kullanilan ilaglar; midazolam 0,3-0,5 mg/
kg (oral, operasyondan 30 dk 6nce), atropin 0,02 mg/kg (IM/IV), diyazepam 0,1-0,3 mg/kg
(oral), ketamin 4-6 mg/kg (oral, operasyondan 30 dk once), fentanil 5- pg/kg (oral) (4, 5).

Aglik Siiresi
Yas Aclik Siiresi Siv1 gida i¢in siire
<6 ay 4 saat (anne siitii ya da formiil mama) 2 saat (2-3 ml/kg miktarinda su ve elma suyu)
6 ay-3 yas 6 saat 2 saat (2-3 ml/kg miktarinda su ve elma suyu)
>3 yas 8 saat 3 saat (2-3 ml/kg miktarinda su ve elma suyu)
Operasyon oncesi aghk siireleri (6).

PEDIATRIK HASTALARIN ANESTEZISINDE HAVAYOLU

Pediayatrik anestezide morbiditenin en sik nedeni yeterli oksinenasyon saglanma-
masidir. Cocuklarda akciger kapasitesi 8 yasina kadar gelisir, hava yollar1 yetiskinle-
re gore daha dar oldugu icin direng daha yiiksektir, ¢ocuklarda solunum ve kalp daha
hizlidir. Cocuklar yetiskinlere gére solunum isinde daha fazla oksijen tiiketirler, kolay-
ca hipoki gelisebilir. Cocuklarin havayollarindaki sorunlar bunun ana nedenini olustu-
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€kstrofi - €Epispadias

Kompleksi

Bélim 16

Saban Oguz DEMIRDOGEN, Muhammed Ebuzer ALDEMIR

GIRIS

Mesane ekstrofisi-epispadias kompleksi; tirogenital ve kas-iskelet sistemlerini igeren,
mesanenin alt karin defekti nedeniyle agik kaldig1 nadir konjenital malformasyonlarin
bir spektrumudur. Mesane ekstrofisi-epispadias kompleksinin en yaygin ti¢ klinik pre-
zantasyonu epispadias, klasik mesane ekstrofisi ve kloakal ekstrofidir. Spektrum genellik-
le kemik pelvis, pelvik taban kaslar1 ve genital organlarin anormalliklerini icermektedir.
Hastalik eglik eden anomaliler nedeniyle yarattig: fiziksel morbiditenin yaninda, hasta-
ya multiple invaziv girisimler, tiriner-fekal inkontinans ve 6zellikle ergenlik sonrasi cinsel
fonksiyon bozuklugu ve fertilite ile ilgili 6nemli sikintilar nedeniyle psikososyal problem-
ler de yaratmaktadir. Bu hastalarda yagam kalitesini artirmak i¢in uzun vadeli multidisip-
liner tibbi bakim gerekmektedir.

Bu anomali yelpazesine yol agan mekanizma net olarak bilinmemekle birlikte etiyo-
patogenezde kloakal membran gelisiminde meydana gelen bir bozukluk oldugu dusii-
niilmektedir. Gebeligin 4. haftasinda kloakal membranin asir1 gelisimi ektoderm ve en-
doderm arasindaki mezenkimal migrasyonu engelleyebilmektedir. Bu malformasyonun
sadece alt karin kaslar1 ve pelvik kemiklerin normal gelisimini engellemekle kalmayip
ayn1 zamanda kloakal membrani dengesiz ve erken riiptiire olmaya egilimli hale getir-
digi digintlmektedir. Kloakal membranin riiptiriiniin zamanlamasi ve lokalizasyonu,
hastanin ekstrofi-epispadias kompleksi prezantasyonunu belirler. Bunlarin yaninda son
zamanlarda mesane ekstrofisi-epispadias kompleksinin molekiiler ve genetik etiyolojisi
tizerinde odaklanan ¢alismalarin artig1 dikkat cekmektedir.

Klasik mesane ekstrofisinin prevalansinin 10.000 ile 50.000 canli dogumda 1 oldugu
tahmin edilmektedir. Erkekler, kadinlara gére iki ila ii¢ kat daha sik etkilenir. izole epis-
padias yaklagik 112.000 canli erkek dogumda 1 ve 400.000 canli kiz dogumda 1 goriil-
mektedir. Kloakal ekstrofi prevalans1 200.000-400.000 dogumda 1'dir.

Mesane ekstrofisi olan ebeveynlerden dogan ¢ocuklarda mesane ekstrofisi riski, genel
popiilasyona gore yaklasik 500 kat daha fazladir. Ayrica, in vitro fertilizasyon gibi yar-
dimcr ireme teknolojileri ile saglanan gebeliklerde mesane ekstrofisi-epispadias komp-
leksi riski artmaktadir.

TESHIS

Mesane ekstrofisi-epispadias kompleksi vakalarinin ¢ogu ilk olarak dogum sonrasi
muayenede farkedilir. Bununla birlikte, klasik mesane ekstrofisi ve kloakal ekstrofi, ge-
beligin 15. ve 32. haftalar1 arasinda fetal transabdominal ultrasonografi (US) ile prena-
tal olarak teshis edilebilir. Mesane dolumunun yoklugu, al¢ak yerlesimli umblikus, genis-
lemis ramus pubis, kii¢iik genital organlar ve gebelik boyunca artan alt abdominal kitleyi
gosteren antenatal goriintiilleme klasik mesane ekstrofisi veya kloakal ekstrofiyi diistindii-
rebilir. Ayrica, kloakal ekstrofi hastalarinda prolobe ileum ultrasonografide "fil hortumu"
goriiniimiine neden olabilir.
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Atilla CAYIR

Gebeligin ilk {i¢ ayinda cinsiyet gelisim basamaklarinda meydana gelen patolojiler
sonucu cinsiyet gelisim bozukluklar1 (CGB) ortaya ¢ikar. CGB'nu anatomik gelisim, kro-
mozomal yap1 ve gonadlarin birbiriyle uyumsuz hale gelmesi olarak tanimlayabiliriz (1).

CGB'u 1-2/10000 canli dogumda goriilen acil bir durumdur. CGB'lar1 yenidogan dé-
neminde kugkulu genital yap1 ya da yasamu tehtid eden elektrolid bozukluklar: ile ilerle-
yen donemde ise puberte gecikmesi, primer amenore, jinekomasti, pubertal virilizasyon
ya da infertilite ile karsimiza ¢ikabilir (2,3). Cinsiyet gelisim bozuklugu olan bir olguya
yaklasimda en 6nemli nokta erken donemde fark edilerek tani konulmasidir. Olgular
mikropenis, hipospadias, inmemis testis, bifid skrotum gibi kuskulu erkek genital yapi
ile kliteromegali, labialarda ya da ingiiinal bolgede kitle, labialarda degisik derecede fiiz-
yonun olabilecegi siipheli disi dis genital yapr ile bagvurular. Bu nedenle bebegin ilk mu-
ayenesi ¢ok 6nemlidir. Hayat1 tehdit eden hastaliga yonelik bir bulgu varsa hemen tedavi
edilmelidir. Sonrasinda ayrintili anamnez, sistemik bir fizik muayene, laboratuvar ve go-
riintilleme yontemleri kullanilarak tani agisindan ileri genetik incelemeler yapilmalidir.
Tetkikler hizli bir sekilde yapilirken diger taraftan aile dogru bir sekil de yonlendirilmeli
tan1 konulmadan 6nce ailenin endiselerini artiracak ifadelerden uzak durulmalidir (4,5).

CGB'da siniflama 2006 yilinda Chicago'da olusturulmusgtur. Buna gore olgular 46 XY
CGB, 46 XX CGB ve cins kromozomuna ait bozukluklar seklinde tanimlanmuistir (6).

CGB'gu tanisinda 6yki, fizik muayene, laboratuvar, genetik ve radyolojik tetkikler
kullanilir.

OYKU

CGB olan bir olguyu degerlendirirken asagidaki sorulara cevap aranmalidir (7,8).
o Ailede benzer bir olgu
o Akrabalik
o Yenidogan doneminde nedeni bilinmeyen 6liim
o Yenidogan doneminde kan sekeri ditsiiklagii, su-tuz dengesi bozuklugu
o Gebelikte progesteron ya da steroid kullanimi
o Annede gebelik sirasinda virilizasyon
o Ergenlik gelisiminde bozukluk
o Adet gorememe
o Infertilite

FiZIK MUAYENE

CGB'gu tanisinda en 6nemli nokta yenidogan bebeklerin tamamen soyularak sis-
temik muayene edilmesidir. Bebeklerin dogum agirligi 6grenilmeli, muayene sirasinda
kilosu olgiilerek intrauterin ve sonrasindaki kilo alimi degerlendirilmelidir. Kan basin-
a1 Olgilmelidir. Cilt turgoru, cildin rengi, genital ve meme basinda pigmentasyon varlig
konjenital adrenal hiperplazi agisindan gozden gegirilmelidir. CGB'nun eslik edebilece-
gi sendromlar agisindan anorektal anomaliler, orta hat defektleri gibi dismorfik bulgular
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