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Çocuk cerrahisi ve üroloji branşlarının ortak yandalı olan çocuk ürolojisi alanında 
gün geçtikçe bilgi birikimi artmakta ve tedavi yaklaşımları şekillenmektedir. Ancak artan 
bilgi birikimine paralel olarak özellikle hekimliğe yeni adım atacak olan tüm branşlardaki 
asistan meslektaşlarımızın eğitimlerinde kullanabileceği kaynak sayısı yeterli değildir. Bu 
kitabı hazırlamamızdaki amaç çocuk ürolojisi alanında hekimliğe yeni adım atacak olan 
meslektaşlarımızda farkındalık yaratmaktır.

Farklı branşlardaki meslektaşlarımızın özverili çalışmalarıyla en güncel kaynaklar 
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bu kadar farlı branşı bir araya getirmek, bölümlere karar vermek ve kitabı kurgulamanın 
zorluğu da ortadadır.
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meliyiz.

Doç. Dr. İbrahim KARABULUT
Uzm. Dr. Hasan DELİAĞA

Erzurum, 2023
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Genital Sistem 
Embriyolojisi

Merve DURMUŞ KAYGISIZ

Bölüm 1

Embriyonun genetik cinsiyeti, fertilizasyon esnasında sperm ve yumurtanın bir araya 
gelmesiyle şekillenir. Babadan gelen mayozunu tamamlamış 22+X veya 22+Y genomik 
yapı ile anneden gelen 22+X genomik yapının birleşmesiyle oluşan yavru 44+XX ile 
kız bebek, 44+XY ile erkek bebek halinde gelişimini sürdürür. Bu karmaşık süreçte pek 
çok genetik faktör rol oynar. Babadan gelen Y kromozonunun kısa kolu üzerinde bulu-
nan SRY geni testis belirleyici faktör (TBF)'dür. Fetusun cinsiyeti de bu faktör varlığın-
da erkek, yokluğunda kız fenotipinde farklılaşır (1). Kızlarda 2 adet X kromozomu bu-
lunmasından dolayı, bu kromozomlardan birisi inaktif olarak kalır (2). Çekirdekte yoğun 
şekilde boyanmış yapıya Barr cisimciği denir. Barr cisimciğini içeren kromozom yapısı 
inaktif formdadır (3).

GONADLAR

Embriyolojik gelişimin 6 ve 7. haftalarına kadar fetusda gonadal morfolojik bir deği-
şim gözlenememektedir (4). Bu dönemde diferansiye olmamış gonadlar ilk olarak epi-
telin proliferasyonu ve alttaki mezenşimin yoğunlaşması ile bir çift genital ya da gona-
dal çıkıntı şeklinde izlenir. Testis ve yumurtalıkların gelişimi primiordial germ hücrelerin 
4 ila 6. haftalarında yolk kesesinden genital çıkıntılara doğru göçü ile indüklenir (5,6). 
Moleküler olarak, kemik morfogenetik protein (BMP) 2, 4, 8b sinyalleri, WNT 3 sinyal-
leri PGH'lerin (primordial germ hücreleri) göçü ile gonadların gelişiminde rol oynarlar 
(4,7,8). Primordial hücreler 5. haftada primitif gonadlara ulaşırken 6. haftada ise genital 
çıkıntıları istila ederler. Bu çıkıntıdaki mezodermin üzerini örten epitelin çoğalmasıyla ve 
mezodermi delmesiyle primitif seks kordonları oluşur (6). Bu şekilde henüz farklanma-
mış gonadların eksternal korteksi ile internal medullası bulunur. Göç eden germ hücrele-
ri bu genital çıkıntı alanına ulaşamazsa, germ ve mezoderm üzerindeki hücreler arasında 
etkileşim olamayacağından gonadların gelişimleri tamamlanamaz (9).

Erkek Gonad
Embriyo Y kromozomuna sahipse, erkek yönünde ilerleyecek genetik faktörlere sahip 

olması (SRY, H-Y, ZFY, ZFX) (10) sayesinde primitif seks kordonları, testis ve meduller 
kordonları oluşturmak üzere çoğalıp medullanın içerisine doğru ilerlerler (9). Zamanla 
artan SRY yoğunluğuyla birlikte, Sox 9 ekspresyonu indüklenerek stromal hücrelerin ser-
toli hücrelerine dönüşmesi sağlanır (11). Seks kordonları daha sonra iç kısımdan rete 
testis tübüllerini dış kısımdan seminifer tübülleri oluşturacak olan sıralı hücre grupları 
ile bir ağ gibi yayılırlar. Ayrıca endotel hücrelerinin genital çıkıntının içine doğru ilerle-
mesiyle bu ağsı yapılar birbirlerinden ayrılırlar. Tunika albuginea denilen yoğun bir bağ 
dokunun gelişmesiyle ise testis kordonları ile yüzey epiteli (germinal epitel) birbirinden 
ayırmış olur (12). Testisin medulla kısmında testis kordonları yoğun bir şekilde izlenir-
ken korteks kısmında testis kordonu izlenmez. Medulladaki bu kordonlar rete testis şe-
kinde devam edip efferent kanallara birleşirler (13).

Gestasyonun 8. haftalarına doğru ilkel (primitif) germ hücreleri tanınır hale gelirler 
ve sertoli hücrelerinin prekürsörleri olduğu düşünülür (14). Seminifer tübülleri sperma-
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Berna AŞIR

Bölüm 6

Pediatrik Üroloji için 
Anestezi: Kapsamlı 
Bir Bakış

Pediatrik üroloji anestezisi, çocukların benzersiz ihtiyaçlarının kapsamlı bir şekilde 
anlaşılmasını gerektiren özel bir tıp alanıdır. Bu makale, preoperatif değerlendirme, intra-
operatif yönetim ve postoperatif bakım dahil olmak üzere pediatrik üroloji anestezisinin 
farklı yönlerine kapsamlı bir genel bakış sunmaktadır. Ayrıca pediatrik üroloji anestezi-
si sırasında ortaya çıkabilecek potansiyel komplikasyonlar ve bunların nasıl ele alınacağı 
anlatılmaktadır.

AMELIYAT ÖNCESI DEĞERLENDIRME VE HAZIRLIK 
(PREMEDIKASYON)

Pediatrik üroloji için anestezi seçimi çocuğun yaşı, tıbbi öyküsü ve uygulanan prose-
dürün türüne göre yapılmalıdır. Pediatrik ürolog ve anestezi uzmanı çocuğun durumu-
nu değerlendirmek, uygun anestezi tekniğini seçmek ve perioperatif yönetimi planlamak 
için birlikte çalışmalıdır. Ebeveynlerin işlemden önce anestezi seçeneklerini pediatrik 
ürolog ve anestezi uzmanı ile değerlendirmesi, her seçeneğin risklerini ve faydalarını an-
laması ve bilinçli bir karar vermesi önemlidir (1).

Minör cerrahi planlanan, asemptomatik ve özgeçmişinde ek problemi olmayan ço-
cuklarda hemoglobin ve hematokrit dışında başka tahlil çalışılmasına gerek yoktur (2).

Akut tonsillit, yeni başlayan üst solunum yolu enfeksiyonu, dinleme bulgusu ya da öksü-
rük varlığında operasyon ertelenmelidir. Bu durum da elektif cerrahiler 2 hafta sonraya erte-
lenir (3). 

Premedikasyonda Kullanılan İlaçlar
Çeşitli ilaçlar premedikasyonda kullanılır, genel durumu bozuk olan ya da yenidoğanlar 

da premedikasyon uygulanmaz. Premedikasyon da kullanılan ilaçlar; midazolam 0,3-0,5 mg/
kg (oral, operasyondan 30 dk önce), atropin 0,02 mg/kg (IM/IV), diyazepam 0,1-0,3 mg/kg 
(oral), ketamin 4-6 mg/kg (oral, operasyondan 30 dk önce), fentanil 5- µg/kg (oral) (4, 5).

Açlık Süresi

Yaş Açlık Süresi Sıvı gıda için süre
<6 ay 4 saat (anne sütü ya da formül mama) 2 saat (2-3 ml/kg miktarında su ve elma suyu)

6 ay-3 yaş 6 saat 2 saat (2-3 ml/kg miktarında su ve elma suyu)
>3 yaş 8 saat 3 saat (2-3 ml/kg miktarında su ve elma suyu)

Operasyon öncesi açlık süreleri (6).

PEDIATRIK HASTALARIN ANESTEZISINDE HAVAYOLU

Pediayatrik anestezide morbiditenin en sık nedeni yeterli oksinenasyon sağlanma-
masıdır. Çocuklarda akciğer kapasitesi 8 yaşına kadar gelişir, hava yolları yetişkinle-
re göre daha dar olduğu için direnç daha yüksektir, çocuklarda solunum ve kalp daha 
hızlıdır. Çocuklar yetişkinlere göre solunum işinde daha fazla oksijen tüketirler, kolay-
ca hipoki gelişebilir. Çocukların havayollarındaki sorunlar bunun ana nedenini oluştu-
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Ekstrofi - Epispadias 
Kompleksi

Bölüm 16
Şaban Oğuz DEMİRDÖĞEN, Muhammed Ebuzer ALDEMİR

GIRIŞ

Mesane ekstrofisi-epispadias kompleksi; ürogenital ve kas-iskelet sistemlerini içeren, 
mesanenin alt karın defekti nedeniyle açık kaldığı nadir konjenital malformasyonların 
bir spektrumudur. Mesane ekstrofisi-epispadias kompleksinin en yaygın üç klinik pre-
zantasyonu epispadias, klasik mesane ekstrofisi ve kloakal ekstrofidir. Spektrum genellik-
le kemik pelvis, pelvik taban kasları ve genital organların anormalliklerini içermektedir. 
Hastalık eşlik eden anomaliler nedeniyle yarattığı fiziksel morbiditenin yanında, hasta-
ya multiple invaziv girişimler, üriner-fekal inkontinans ve özellikle ergenlik sonrası cinsel 
fonksiyon bozukluğu ve fertilite ile ilgili önemli sıkıntılar nedeniyle psikososyal problem-
ler de yaratmaktadır. Bu hastalarda yaşam kalitesini artırmak için uzun vadeli multidisip-
liner tıbbi bakım gerekmektedir.

Bu anomali yelpazesine yol açan mekanizma net olarak bilinmemekle birlikte etiyo-
patogenezde kloakal membran gelişiminde meydana gelen bir bozukluk olduğu düşü-
nülmektedir. Gebeliğin 4. haftasında kloakal membranın aşırı gelişimi ektoderm ve en-
doderm arasındaki mezenkimal migrasyonu engelleyebilmektedir. Bu malformasyonun 
sadece alt karın kasları ve pelvik kemiklerin normal gelişimini engellemekle kalmayıp 
aynı zamanda kloakal membranı dengesiz ve erken rüptüre olmaya eğilimli hale getir-
diği düşünülmektedir. Kloakal membranın rüptürünün zamanlaması ve lokalizasyonu, 
hastanın ekstrofi-epispadias kompleksi prezantasyonunu belirler. Bunların yanında son 
zamanlarda mesane ekstrofisi-epispadias kompleksinin moleküler ve genetik etiyolojisi 
üzerinde odaklanan çalışmaların artışı dikkat çekmektedir. 

Klasik mesane ekstrofisinin prevalansının 10.000 ile 50.000 canlı doğumda 1 olduğu 
tahmin edilmektedir. Erkekler, kadınlara göre iki ila üç kat daha sık etkilenir. İzole epis-
padias yaklaşık 112.000 canlı erkek doğumda 1 ve 400.000 canlı kız doğumda 1 görül-
mektedir. Kloakal ekstrofi prevalansı 200.000–400.000 doğumda 1'dir.

Mesane ekstrofisi olan ebeveynlerden doğan çocuklarda mesane ekstrofisi riski, genel 
popülasyona göre yaklaşık 500 kat daha fazladır. Ayrıca, in vitro fertilizasyon gibi yar-
dımcı üreme teknolojileri ile sağlanan gebeliklerde mesane ekstrofisi-epispadias komp-
leksi riski artmaktadır.

TEŞHIS

Mesane ekstrofisi-epispadias kompleksi vakalarının çoğu ilk olarak doğum sonrası 
muayenede farkedilir. Bununla birlikte, klasik mesane ekstrofisi ve kloakal ekstrofi, ge-
beliğin 15. ve 32. haftaları arasında fetal transabdominal ultrasonografi (US) ile prena-
tal olarak teşhis edilebilir. Mesane dolumunun yokluğu, alçak yerleşimli umblikus, geniş-
lemiş ramus pubis, küçük genital organlar ve gebelik boyunca artan alt abdominal kitleyi 
gösteren antenatal görüntüleme klasik mesane ekstrofisi veya kloakal ekstrofiyi düşündü-
rebilir. Ayrıca, kloakal ekstrofi hastalarında prolobe ileum ultrasonografide "fil hortumu" 
görünümüne neden olabilir. 
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Atilla ÇAYIR

Cinsiyet Gelişim 
Bozuklukları Bölüm 27

Gebeliğin ilk üç ayında cinsiyet gelişim basamaklarında meydana gelen patolojiler 
sonucu cinsiyet gelişim bozuklukları (CGB) ortaya çıkar. CGB'nu anatomik gelişim, kro-
mozomal yapı ve gonadların birbiriyle uyumsuz hale gelmesi olarak tanımlayabiliriz (1). 

CGB'u 1-2/10000 canlı doğumda görülen acil bir durumdur. CGB'ları yenidoğan dö-
neminde kuşkulu genital yapı ya da yaşamı tehtid eden elektrolid bozuklukları ile ilerle-
yen dönemde ise puberte gecikmesi, primer amenore, jinekomasti, pubertal virilizasyon 
ya da infertilite ile karşımıza çıkabilir (2,3). Cinsiyet gelişim bozukluğu olan bir olguya 
yaklaşımda en önemli nokta erken dönemde fark edilerek tanı konulmasıdır. Olgular 
mikropenis, hipospadias, inmemiş testis, bifid skrotum gibi kuşkulu erkek genital yapı 
ile kliteromegali, labialarda ya da ingüinal bölgede kitle, labialarda değişik derecede füz-
yonun olabileceği şüpheli dişi dış genital yapı ile başvurular. Bu nedenle bebeğin ilk mu-
ayenesi çok önemlidir. Hayatı tehdit eden hastalığa yönelik bir bulgu varsa hemen tedavi 
edilmelidir. Sonrasında ayrıntılı anamnez, sistemik bir fizik muayene, laboratuvar ve gö-
rüntüleme yöntemleri kullanılarak tanı açısından ileri genetik incelemeler yapılmalıdır. 
Tetkikler hızlı bir şekilde yapılırken diğer taraftan aile doğru bir şekil de yönlendirilmeli 
tanı konulmadan önce ailenin endişelerini artıracak ifadelerden uzak durulmalıdır (4,5). 

CGB'da sınıflama 2006 yılında Chicago'da oluşturulmuştur. Buna göre olgular 46 XY 
CGB, 46 XX CGB ve cins kromozomuna ait bozukluklar şeklinde tanımlanmıştır (6). 

CGB'ğu tanısında öykü, fizik muayene, laboratuvar, genetik ve radyolojik tetkikler 
kullanılır. 

ÖYKÜ

CGB olan bir olguyu değerlendirirken aşağıdaki sorulara cevap aranmalıdır (7,8).
• Ailede benzer bir olgu 
• Akrabalık
• Yenidoğan döneminde nedeni bilinmeyen ölüm
• Yenidoğan döneminde kan şekeri düşüklüğü, su-tuz dengesi bozukluğu
• Gebelikte progesteron ya da steroid kullanımı
• Annede gebelik sırasında virilizasyon
• Ergenlik gelişiminde bozukluk 
• Adet görememe
• İnfertilite

FIZIK MUAYENE

CGB'ğu tanısında en önemli nokta yenidoğan bebeklerin tamamen soyularak sis-
temik muayene edilmesidir. Bebeklerin doğum ağırlığı öğrenilmeli, muayene sırasında 
kilosu ölçülerek intrauterin ve sonrasındaki kilo alımı değerlendirilmelidir. Kan basın-
cı ölçülmelidir. Cilt turgoru, cildin rengi, genital ve meme başında pigmentasyon varlığı 
konjenital adrenal hiperplazi açısından gözden geçirilmelidir. CGB'nun eşlik edebilece-
ği sendromlar açısından anorektal anomaliler, orta hat defektleri gibi dismorfik bulgular 


